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Imagerie par resonance magnetique 
pratique a l’usage des neurologues 


F. Heran-Dreyfus, R. Deschamps, F. Lafitte, J. Savatovsky, R. Blanc, A. Moulignier, 

A. Gueguen, M. Obadia 

Get article presente de fagon pratique les differentes etapes de la realisation d'une imagerie par resonance 
magnetique (IRM) encephalique ou medullaire. Les indications et contre-indications de I'examen, les 
precautions a prendre avant de prescrire I'examen , les points pratiques a connaftre lors de la prise de 
rendez-vous, le deroulement de I'examen sont detailles. Le neurologue peut ainsi preparer son patient a 
I'IRM en repondant a ses questions. Les notions indispensables concernant la technique sont brievement 
abordees. Des tableaux d'une part precisent I' aspect des divers composants encephaliques et medullaires 
en fonction de la sequence ; d' autre part donnent des exemples d'anomalies de signal frequentes. L'article 
decrit les sequences a realiser en fonction des tableaux cliniques justifiant la realisation de I'IRM , ce 
qui permet au prescripteur, lorsque le patient revient de I'examen , de consulter les resultats de fagon 
critique. Sont cites en particulier les cephalees, les crises comitiales, les deficits neurologiques d 'apparition 
brutale, les demences, les troubles de la marche. Le but de cet article est de familiariser le neurologue 
avec le raisonnement radiologique ; et de comprendre I'utilite de certaines sequences pour le diagnostic ; 
et eventuellement de faire completer I'IRM si ces sequences n'ont pas ete realisees. Les anomalies de 
signal les plus frequentes (hypersignal T2 de la substance blanche et prises de contraste) sont analysees 
pour que le clinicien ait une approche analytique des diverses etiologies a retenir en fonction de certains 
caracteres particuliers de ces anomalies. Chaque partie est illustree par des exemples d'IRM normales 
ou montrant des images pathologiques frequentes. Cette aide a la comprehension d'un examen tres 
largement present ameliore la communication entre prescripteur ; patient et radiologue ; et done la qualite 
diagnostique de I'examen. 
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■ Introduction 

Definition 

La neuroradiologie est l'etude de I'encephale (parenchyme, 
nerfs), de la moelle et des racines nerveuses, de leurs enveloppes 
(meninges, boite cranienne, rachis), et de deux espaces liquidiens 
contenant d'une part le liquide cerebrospinal (LCS), d'autre part 
le sang arteriel et veineux. L'imagerie par resonance magnetique 
(IRM) est une technique tres adaptee a l'etude de ces struc- 
tures variees. Elle fournit des renseignements sur le siege et la 
nature du processus pathologique grace a des sequences mor- 
phologiques, mais egalement fonctionnelles. Elle est largement 
utilisee en neurologie et les cliniciens sont confrontes quotidien- 
nement avec les images des patients. Cette presentation a pour 
but de familiariser le neurologue avec I'examen lui-meme : quelles 
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sont les regies de prescription a respecter pour que l'examen soit 
le plus utile pour le patient ? Comment se deroule l'examen et 
comment l'expliquer de fagon simple au patient ? Elle a egalement 
pour but de developper un esprit critique chez le prescripteur en 
indiquant de fagon schematique les protocoles d'examen atten- 
dus en fonction des indications. En particulier, l'accent est mis 
sur les sequences incontournables par exemple pour chercher 
une cause d'epilepsie partielle, des signes d'accident ischemique 
recent ou de thrombose veineuse cerebrale, pour faire une carac- 
terisation tumorale ou une etude de paroi arterielle. L' article 
presente egalement les grands cadres semiologiques aidant le 
neurologue a comprendre les images et les termes du compte 
rendu. 


Historique 

L'IRM a ete utilisee de plus en plus depuis la fin des annees 1970. 
La validation de la technique en particulier en neuroradiologie 
et ses progres techniques constants en font l'outil privilegie des 
explorations neuroradiologiques. Elle remplace de plus en plus le 
scanner cerebral. 

L'installation d'une IRM est soumise a l'obtention d'une autori- 
sation de mise sur le marche delivree par l'Etat apres examen d'un 
dossier de justification. L' augmentation du nombre de machines 
est progressive mais s'accentue depuis peu, ce nombre en France 
restant insuffisant par rapport a la demande des cliniciens. Les 
acces encore limites par le sous-equipement expliquent des delais 
d'examen importants (jusqu'a 3 mois dans certaines regions). 
L'arrivee progressive des IRM a haut champ (3 Teslas [3T] voire 
7 Teslas [7T]) sur le marche hospitalier puis prive a permis l'acces a 
des sequences de plus en plus efficaces pour caracteriser les lesions 
et en apprecier le retentissement fonctionnel. 


Point fort 


• Le scanner est souvent present au decours d'une IRM 
pour : 

- preciser I'existence de calcifications (tumeur suprasel- 
laire, tumeur d'allure cartilagineuse, etc.) ; 

- etudier I'os au voisinage d'une lesion (base, voute) ; 

- analyser le role des modifications rachidiennes (arti- 
culaires posterieures, calcifications discales) dans la 
genese d'une stenose canalaire ou foraminale ; 

- differencier un saignement ancien d'une calcification 
devant une image en hyposignal intense en T2 echo 
de gradient (T2 EG ou T2* *) (meme si de plus en plus la 
sequence susceptibility weighted image [SWI] apporte 
une reponse a cette question). 

• Le scanner est insuffisant dans I'etude et la recherche : 

- d'anomalies de la substance blanche ; 

- de lesion intrinseque ou de petite taille des nerfs cra- 
niens : nevrite optique ou schwannome des nerfs 
cochleaire ou vestibulaire (VIII) intracanalaire par 
exemple ; 

- de petit accident ischemique recent ; 

- de petites lesions meningees ; 

- d'anomalies de la region hypophysaire (hypophyse, 
sinus caverneux) ; 

- de lesions entraTnant une epilepsie de I'enfant, sauf 
s'il s'agit d'une situation d'urgence, qu'existent une 
hypertension intracranienne, des signes deficitaires ; 

- de lesion medullaire. 


Relations IRM-scanner 

En parallele aux innovations techniques de 1'IRM, le scanner 
s'est considerablement ameliore. L'association d'acquisitions heli- 
coidales a des logiciels de reconstruction a la fois morphologiques 
(tridimensionnelle [3D], reconstruction multiplanaire [MPR], etc.) 
et fonctionnels (perfusion, diminution des artefacts, imagerie de 
l'iode), ainsi que la qualite des explorations vasculaires arterielles 
et veineuses, justifient son utilisation dans certaines pathologies 
encephaliques, en particulier dans les urgences vasculaires. Les 
encadres resument les indications relatives du scanner cerebral 
en fonction des symptomes du patient, de son etat clinique et de 
ses antecedents [1 ' 2] . 


Point important 


Le scanner de premiere intention est obligatoire ou forte- 
ment conseille dans les situations suivantes : 

• contre-indication a I'IRM ; 

• grande agitation du patient, patient tres algique (car 
I'exploration est rapide) ; 

• extreme urgence et non-disponibilite de I'IRM : 
recherche d'hemorragie, de thrombose veineuse cere- 
brale, syndrome d'hypertension intracranienne majeur ; 

• accident ischemique aigu (scanner sans injection, 
angioscanner voire perfusion permettentde poser les indi- 
cations d'une thrombectomie ou d'une thrombolyse) ; 

• cephalees aigues faisant evoquer une hemorragie 
meningee (scanner et angioscanner) ; 

• bilan post-traumatique initial ; 

• bilan vasculaire des vaisseaux du cou (angioscanner). 


■ Realisation pratique d'une IRM : 
ce que doit savoir le prescripteur 

Realisation uniquement en I'absence 
de contre-indication 

L'IRM ne peut etre realisee qu'en I'absence de contre-indication. 


Contre-indications absolues 

Elies sont : 

• pace-maker (PM) non IRM compatible (sachant qu'un patient 
porteur d'un PM compatible ne peut avoir son IRM que dans 
un etablissement ou un rythmologue peut verifier ce PM avant 
l'examen et eventuellement le regler apres), defibrillateur car- 
diaque implantable, qui risquent d'etre deregies par le champ 
magnetique ; 

• implant cochleaire (certains sont compatible a 1,5 T) ; 

• certains materiels implantes actives par un systeme electrique 
magnetique ou mecanique (risques en rapport avec l'induction 
de courants electriques provoques par les impulsions radiofre- 
quences appliquees) ; 

• materiel ferromagnetique : intracerebral (traitement neuro- 
chirurgical ancien d'un anevrisme, etc.), intraorbitaire (corps 
etrangers accidentels, d'origine professionnelle), qui peut se 
deplacer, clamps arteriels. Le radiologue peut avant I'IRM 
prescrire un scanner basse dose sur la zone contenant poten- 
tiellement du metal, et si les cliches montrent la presence de ce 
metal, annuler I'exploration. 

Les stents, filtres et coils intravasculaires sont tous compatibles, 
sauf lorsqu'ils sont supposes instables, et I'IRM peut etre reali- 
see au decours immediat de leur pose. Seule la prothese couverte 
de type Zenith (traitement percutane des anevrismes aortiques) 
constitue une relative contre-indication, a cause des risques de 
deplacement. 
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Figure 1 . T1 injecte avant (A) et apres correc- 
tion des mouvements (B). 


Des sites actualises regulierement permettent d'avoir des ren- 
seignements sur la compatibilite IRM des materiaux medicaux 
recents. 

Situations pouvant faire reporter I'lRM ou gener 
certaines sequences 

Elies sont : 

• le premier trimestre de la grossesse (et pendant toute la grossesse 
sur les champs de plus de 1,5 T, par principe de precaution) ; 

• l'anxiete, la claustrophobie : une prise en charge rassurante, la 
prescription d'un anxiolytique leger (par le prescripteur et non 
le radiologue) permettent en general la realisation de l'IRM (on 
favorise alors plus les machines a anneau large de 70 cm que les 
IRM ouvertes, dont la qualite d'image est mediocre et qui sont 
surtout utiles chez les patients obeses) ; 

• l'agitation incoercible, qui degrade la qualite des images. 
L'exploration si elle est indispensable peut etre faite apres 
premedication, voire sous anesthesie generale, dans un 
centre adapte (materiel de reanimation non ferromagnetique). 
L'utilisation de sequences rapides, de sequence avec correction 
du mouvement, peut parfois suffire pour obtenir un examen 
informatif (Fig. 1). Chez les patients de reanimation, il faut 
eviter les catheters comprenant un fil metallique, qui peuvent 
fondre (Swann Ganz, etc.) et verifier la compatibilite complete 
avec la salle d'examen de l'ensemble du materiel de reanima- 
tion. 

Le materiel dentaire banal ou d'orthodontie peut entrainer 
des artefacts qui degradent l'image obtenue, notamment en 
sequences en echo de gradient avec suppression de graisse. 

Les valves cardiaques sont toutes compatibles avec l'IRM [3] . 

Que dire au patient avant de prescrire 
une IRM ? 

Le clinicien explique a son patient le deroulement de l'examen 
et lui demande d'apporter le jour de l'IRM, outre l'ordonnance 
qu'il va lui remettre, les eventuels examens radiologiques concer- 
nant sa pathologie actuelle. En particulier, lors du suivi des lesions, 
la consultation des anciennes IRM permet de reproduire les 
memes sequences, ce qui facilite les comparaisons avec l'examen 
anterieur. Au mieux, l'examen est realise tou jours dans le meme 
centre, les comparaisons etant faites a partir des examens gardes 
sur le PACS ( picture archiving and communicating system, logiciel de 
sauvegarde des images produites en imagerie medicate [scanner, 
IRM, etc.], qui peut etre utilise pour transferer ces images vers le 
clinicien), grace a des logiciels dedies. 


Quelques renseignements pratiques utiles 
a connaTtre 

Objets metalliques 

Tous les objets metalliques situes dans le champ d'exploration, 
ainsi que le materiel electronique et magnetique, sont enleves 
avant l'examen. 

Maquillage. Lentilles 

Pour les IRM encephaliques et surtout orbitaires, il est preferable 
d'eviter tout maquillage, et en particulier les khols et rimmels. Les 
lentilles peuvent etre gardees quelle que soit l'IRM realisee. 

Bagues d'orthodontie 

Elies peuvent gener l'interpretation des images, car elles 
entrainent souvent des distorsions du champ magnetique, 
d'autant plus importantes que le champ est eleve, responsables 
d'images de deformations du massif facial et de la partie anterieure 
de l'encephale (notamment des lobes frontaux et temporaux), de 
faux hypersignaux en fluid attenuation inversion recovery (FLAIR) (le 
LCS est noir, le parenchyme comme un T2) ou en T1 injecte par 
exemple (Fig. 2). Si l'examen n'est pas urgent, il faut le program- 
mer apres l'ablation du materiel (ou dans le cas contraire avant 
sa pose). S'il existe un doute sur une lesion soit mal visible, soit 
potentiellement dans une zone inexplorable, il faut faire enlever 
ce materiel avant l'IRM (Fig. 3). 

Premedication. Jeune 

Le patient n'a pas besoin d'etre a jeun, meme si une injection 
de gadolinium est prevue. Meme chez les patients a terrain ato- 
pique, une premedication n'est pas justifiee compte tenu de la 
rarete des accidents lies a l'injection. En cas d'allergie prouvee 
a un produit gadoline lors d'une injection precedente, un bilan 
allergologique doit etre realise pour preciser quel produit gadoline 
peut etre injecte lors d'une eventuelle IRM ulterieure. 

Recherche de microadenome hypophysaire 

Lors des bilans d'hyperprolactinemie, l'IRM est programmee 
dans les 15 premiers jours du cycle s'il existe. En l'absence de 
cycles, en cas de doute sur une grossesse, un test de grossesse est 
realise avant l'examen. 

Chez les jeunes enfants (avant 7 ans) 

L'IRM est realisee au mieux en milieu radiopediatrique. 
Si une injection est prevue, on peut prescrire la pose par 
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Point important 


Si le patient est anxieux, voire claustrophobe, le clinicien 
peut lui prescrire un anxiolytique a prendre une demi- 
heure avant 1'examen. II lui indique que le risque de 
somnolence induit par cette premedication fait decon- 
seiller la conduite. Le patient doit venir en transports en 
commun, voire accompagne, a son rendez-vous. 

Cet anxiolytique n'est pas prescrit par le radiologue, 
contrairement a ce que certains patients rapportent : « on 
m'a dit qu'on me donnerait quelque chose si j'avais du 
mal a supporter I'examen... ». 


les parents ou le personnel une heure avant I'examen au 
moins, d'une pommade anesthesiante (EMLA® par exemple) 
sur les zones d'injection. Des examens sous anesthesie gene- 
rale sont realises dans certains centres disposant de personnel 
et de materiel specialises (chariot de reanimation amagne- 
tique). Tous les mineurs (moins de 18 ans) doivent etre 


accompagnes d'un adulte responsable, qui signe l'autorisation 
d'examen. 

Valves de derivation. Dispositif electronique 
implantable 

On realise chez les patients porteurs de valves de derivation a 
reglage magnetique externe type Sophisa un controle de la posi- 
tion de la molette par un cliche standard du crane centre sur la 
molette avant et apres l'IRM. En cas de modification de la position 
du curseur, un reglage de la valve en neurochirurgie, programme 
au decours de I'examen avec le rendez-vous d'IRM, est realise. 

Les dispositifs electriques controlant les catheters ou les stimu- 
lateurs medullaires intrarachidiens doivent etre arretes pendant 
I'examen. Les pompes a chimiotherapie avec catheter jugulaire 
doivent etre debranchees et purgees. Cette preparation est au 
mieux realisee juste avant I'examen dans le service qui suit le 
patient, s'il est dans le meme site que la machine d'IRM. 

Materiel d'orthopedie (vis pediculaires, cages, 
etc.) 

II peut etre responsable d'artefacts genant la visualisation des 
structures. II ne contre-indique pas I'examen medullaire ou rachi- 
dien, sauf s'il est tres ancien. 
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Figure 4. Accident vasculaire cerebral (AVC). B1 000 (A), coefficient apparent de diffusion (ADC) (B), FLAIR (C). AVC aigu (ADC bas et hypersignal diffusion 
B1000, fleches) non visible en FLAIR. 


A Attention 


Les personnes accompagnant eventuellement le patient 
dans la salle d'examen doivent bien entendu respecter les 
merries precautions que le patient lui-meme (pas de PM, 
ablation des protheses auditives, des cartes magnetiques, 
des telephones portables en particulier). 


Quelques notions techniques de base 

Un champ magnetique permanent est cree par la machine, 
orientant les protons de l'organisme dans le meme sens. En 
neuro-imagerie, on utilise de plus en plus les IRM a haut 
champ (3 T). Leurs avantages sont lies a divers parametres : une 
amelioration du rapport signal/bruit (meilleure qualite d'image, 
meilleure resolution spatiale, coupes fines, reduction du temps 
d'acquisition), une augmentation des deplacements chimiques 
(meilleure saturation de la graisse, meilleure spectro-IRM) et de 
la susceptibilite magnetique (meilleure detection des hemorra- 
gies, meilleures performances des sequences de perfusion T2*, 
de l'IRM fonctionnelle). L' augmentation du temps de relaxation 
T1 modifie les images morphologiques (meilleur contraste paren- 
chyme/sang circulant ameliorant la qualite des angiographies 
par resonance magnetique [ARM] time of flight [TOF], meilleur 
contraste gadolinium/tissu permettant une reduction de la dose 
de produit de contraste injecte). La large utilisation des sequences 
3D dans toutes les ponderations, grace a la possibility de faire des 
coupes fines de qualite sans augmentation significative du temps 
d'acquisition, ameliore la detection et le reperage des lesions, 
permet des calculs de volume, des suivis precis dans l'axe des 
structures etudiees. 

Ses inconvenients sont surtout les plus grandes precautions a 
prendre lors de la preparation du patient. Le taux d'absorption 
d'energie specifique ( specific absorption rate [SAR]), fonction de 
la puissance de l'IRM et la quantite d'energie deposee par la 
radiofrequence (courants induits), est important a 3T, surtout 
marque chez les patients obeses, les enfants. Le SAR est automati- 
quement limite par la machine, ce qui peut interdire certaines 
sequences. II est reduit par l'imagerie parallele (par exemple 
SENSE). Cette augmentation du SAR peut entrainer des sensa- 
tions de chaleur, des brulures, des vertiges. On note egalement 
une diminution du contraste substance grise/substance blanche 
en Tl, une plus grande sensibilite aux artefacts (mouvements, 
metal). 


Differentes antennes sont utilisees, en fonction de la region etu- 
diee. Elies permettent d'envoyer des ondes radiofrequences sur 
la zone d'interet, puis de capter les ondes generees par le tissu 
excite lors du retour a la position de base des protons. On obtient 
ainsi une representation anatomique ou fonctionnelle de la region 
etudiee selon la sequence utilisee. II peut s'agir d'une image en 
transformant l'intensite du signal emis par la section de tissu etu- 
diee point par point selon une echelle de gris, d'une courbe, d'un 
histogramme, d'une cartographie en fonction d'un metabolite 
donne, etc. 

L'amelioration technique permet de plus en plus avec une seule 
antenne une exploration des structures fines ou de l'ensemble de 
l'encephale, voire des vaisseaux du cou, ce qui limite les change- 
ments d'antenne au cours du meme examen. 

Le type et la periodicite des ondes radiofrequences envoyees 
determinent la sequence. Les tissus ne reagissant pas de la meme 
fagon aux diverses combinaisons possibles, on obtient en com- 
parant les resultats de plusieurs sequences des informations sur 
la morphologie, les rapports et la structure de la lesion even- 
tuelle qui permettent de la caracteriser : kyste contenant du pus, 
hemorragie ancienne ou recente, etc. L'echelle de gris definis- 
sant les images obtenues traduit l'intensite du signal obtenu, 
allant de l'hyposignal (ou hypo-intensite) noir a l'hypersignal 
(hyperintensite) blanc. Un isosignal (iso-intense) est de meme 
« couleur » (signal) que le parenchyme ou la structure de 
reference (en isosignal au muscle par exemple). Certaines ano- 
malies sont tres specifiques d'une etiologie donnee. D'autres 
permettent d'expliquer les signes cliniques, mais sont non spe- 
cifiques. L'exemple type est l'hypersignal T2 de la substance 
blanche, dont les causes sont multiples. Dans cette revue, les tech- 
niques nouvelles IRM (IRM fonctionnelle, diffusion et tenseur de 
diffusion, spectroscopie, etc.), deja analysees dans un article de 
l'EMC, ne sont pas detaillees. Un rappel simple de la diffusion 
(Fig. 4, 5) est propose en encadre. 

Deroulement de I'examen 

Preparation, installation 

Le bruit de la machine, qui peut etre anxiogene, est attenue par 
differents dispositifs (bouchons d'oreille, casque insonorisant). Le 
patient est installe confortablement sur la table d'examen (cous- 
sin sous les genoux, etc.). Sur la plupart des machines, pour les 
IRM encephaliques, un miroir place au-dessus des yeux fixe sur 
l'antenne tete lui permet de voir l'exterieur de la machine. Pen- 
dant I'examen, le patient ne doit pas bouger. Cet examen dure 
en routine de 10 a 30 minutes, selon la pathologie et le type de 
sequence choisis. 
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Figure 5. Accident vasculaire cerebral (AVC). B1 000 (A), coefficient apparent de diffusion (ADC) (B), FLAIR (C). AVC semi-recent (ADC bas tete de fleche) 
visible en FLAIR et diffusion B1000 (fleches noires). Sequelles en hypersignal visibles en FLAIR et ADC (fleches blanches). 


** Point fort 


Rappel simple : la sequence de diffusion 

La diffusion caracterise la mobilite de I'eau interstitielle, 
circulant entre les cellules. 

Principe : application de deux gradients b de meme 
amplitude et de sens oppose permettant I'etude des mou- 
vements moleculaires ; plusieurs gradients de diffusion 
utilises, d'amplitude croissante, de BO (pas de gradient, 
donnant une image ponderee en T2) a B1000 (gradient 
de diffusion : b=1000 mm 2 /s). 

Les protons mobiles entraTnent une baisse du signal par 
dephasage. En cas de gene a la circulation de I'eau inter- 
stitielle, la diffusion est diminuee ou restreinte. Cette gene 
peut etre due a un oedeme cellulaire provoque par une 
ischemie, une augmentation importante du nombre de 
cellules avec diminution de respace interstitiel rencontre 
dans les tumeurs tres cellulaires de type medulloblastome 
ou lymphome. La viscosite d'un liquide riche en protides 
ou purulent entraTne egalement une restriction de la dif- 
fusion dans ce liquide. Le signal du tissu pathologique ou 
du liquide devient intense en B1000. 

Si la lesion est spontanement en hypersignal FLAIR ou 
T2, elle est en hypersignal en B1000 (effet T2), et il est 
difficile de departager effet T2 et reelle restriction de la 
diffusion. Pour interpreter la sequence diffusion, on uti- 
lise done systematiquement une image calculee eliminant 
I'hypersignal du a I'effet T2. Cest le coefficient apparent 
de diffusion (ADC). Les lesions avec une diffusion restreinte 
apparaissent en noir sur cette cartographie ADC. 


Sequences 

Elies peuvent etre separees en deux grandes categories : mor- 
phologique et fonctionnelle. De fagon schematique, les premieres 
permettent d'obtenir des images anatomiques, et des rensei- 
gnements sur la structure des zones etudiees, normales ou 
pathologiques. Les secondes precisent la composition chimique 
(spectroscopie), l'etat de mobilite des protons de beau (diffusion), 
la vascularisation et l'etat de la barriere hematoencephalique 
(perfusion), le role de la region etudiee (IRM fonctionnelle), 
l'etat des faisceaux de fibres (tenseur de diffusion). Les sequences 


Tableau 1. 

Sequences morphologiques : signification des anomalies de signal. 


Sequence 

Hypersignal 

Hyposignal 

T1 

Graisse 

Sang frais 

Liquide riche en protides 
Certains vaisseaux a flux lent 
Certaines calcifications 

Eau 

Air 

Os 

Demyelinisation 
majeure (LEMP) 

T1 Gd 

PC normale (muqueuses, 
meninges, vaisseaux, 
hypophyse, plexus choroides) 
PC pathologique 
(tumeur, abces, inflammation, 
etc.) 


T2 SE 

Liquide, oedeme 

Graisse 

Perte myelinique, cicatrice 
Sang 

Air 

Os 

Sang (tres frais) 
Liquides tres riches 
en protides 

Fibrose 

T2 EG = T2* 

SWI 


Saignement ancien 
Melanine 

Calcification 

FLAIR 

Graisse 

CEdeme 

Perte myelinique, cicatrice 
Liquide impur (kyste 
epidermoide) 

Artefact de flux 

Liquide pur (LCS) 

Diffusion B1000 

Effet T2 (ADC : hypersignal) 
Ischemie 

Liquide hematique, riche en 
protides 

Tumeur tres cellulaire 

Artefact 

Liquide pur 

Graisse 


Gd : gadolinium ; SE : spin echo ; EG : echo de gradient ; SWI : susceptibility 
weighted image ; FLAIR : fluid attenuation inversion recovery ; LEMP : leucoencepha- 
lopathie multifocale progressive ; LCS : liquide cerebrospinal ; ADC : coefficient 
apparent de diffusion de I'eau ; PC : prise de contraste. 

morphologiques font partie du bilan habituel et sont realisees 
dans tous les centres. Le Tableau 1 rappelle les principales causes 
des hyper- et hyposignaux en fonction de la sequence. 

Les sequences fonctionnelles sont disponibles sur la plupart 
des machines et doivent faire partie des protocoles de base : 
diffusion (recherche des accidents ischemiques recents, carac- 
terisation d'une zone liquidienne ou d'une tumeur), perfusion 
T2* (caracterisation tumorale), imagerie dynamique T1 (etude 
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Figure 6. Sclerose en plaques. Fusion de deux sequences FLAIR realisees a des dates differentes (B : IRM actuelle, C : IRM ancienne colorisee pour la 
soustraction). Nouvelle lesion frontale gauche (fleche). 


de la microcirculation, utile dans les lesions extra-axiales, oto- 
rhino-laryngologie), spectro-RM (caracterisation des lesions de la 
substance blanche ou des tumeurs) deviennent de pratique cou- 
rante. Leur traitement, realise grace a des logiciels dedies, est de 
plus en plus facile et automatise. Les autres sequences (tenseur 
de diffusion, IRM fonctionnelle) sont realisees generalement dans 
des centres specialises. Elies completent Lexploration standard et 
apportent des elements diagnostiques parfois decisifs. 

Accompagnant les progres des sequences, ceux des logiciels de 
traitement aident a ameliorer les resultats : comparaison et fusion 
de sequences (interet par exemple dans la surveillance evolutive 
d'une sclerose en plaques [SEP]) ; etude volumique (Fig. 6). 


Injection de produit de contraste 

Elle est decidee par le radiologue. Elle est realisee dans certains 
bilans morphologiques, pour apprecier le type de vascularisation 
d'une lesion (perfusion T2*, perfusion Tl), ou encore dans les 
etudes vasculaires (angio-IRM des troncs supra-aortiques ou des 
veines) [4] . 


Point important 


L'injection est contre-indiquee chez la femme enceinte 
et discutee chez le patient insuffisant renal severe dia- 
lyse ayant ete deja injecte. La decouverte depuis plusieurs 
annees chez des patients injectes de depots de gadolinium 
dans les noyaux gris a fait I'objet de plusieurs publications 
et est un argument supplementaire pour limiter l'injection 
aux cas ou elle est vraiment indispensable. 


Elle permet de mettre en evidence les zones de rupture de la 
barriere hematoencephalique (lesion inflammatoire, abces, acci- 
dent vasculaire ischemique, etc.), les zones d'hypervascularisation 
par neoangiogenese (malformation vasculaire, tumeur gliale 
maligne), d'opacifier les vaisseaux sur des sequences en Tl. Le 
produit injecte est un chelate de gadolinium, qui raccourcit le 
Tl des structures ou il est concentre. Ces zones apparaissent en 
hypersignal. Pour la plupart des examens, la dose injectee est de 
0,1 mmol/kg (0,2 ml) de poids corporel. 


Point important 


Pour savoir si la sequence Tl encephalique est realisee 
avec injection, il faut regarder les muqueuses nasales : si 
elles sont en hypersignal (plus blanches que le parenchyme 
cerebral), les coupes sont realisees apres injection. Si elles 
sont en isosignal au parenchyme, les coupes sont realisees 
sans injection. 

■ Resultats de I'IRM 

Importance de la communication entre le 
dinicien et le radiologue 

Le neurologue qui regoit le patient avec son examen doit avoir 
un regard critique sur les images. Cette IRM doit repondre aux 
questions posees au radiologue par l'intermediaire de la demande 
qui doit done etre claire et precise. Le protocole d'lRM est choisi 
en fonction de celle-ci et comprend, parmi les tres nombreuses 
sequences a disposition, celles qui caracterisent le mieux les 
lesions. Les IRM sont done d'autant plus adaptees a la patholo- 
gie recherchee que le probleme diagnostique est detaille par le 
clinicien. 

Analyse generate des cliches 

Une lesion se traduit par une anomalie de « couleur » ou signal 
et/ou de morphologie des structures normales, ou par l'apparition 
d'une structure supplementaire anormale dans ou en dehors du 
cerveau ou de la moelle. La methode d'analyse elementaire de 
l'encephale, symetrique par rapport au plan sagittal, est la compa- 
raison droite/gauche a tous les niveaux de coupe sur les sequences 
axiales et coronales. Certaines images qui semblent anormales 
sont soit des variantes de la normale (Fig. 7), soit des artefacts. 
Ceux-ci sont dus au patient (mouvements, materiel dentaire non 
amovible, etc.) ou a la technique. Ils sont generalement signales 
dans le compte rendu. 

Existence d'une lesion 

Le diagnostic de cette lesion depend de plusieurs elements. Les 
plus decisifs sont sa localisation (intra- ou extraparenchymateuse, 
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Figure 7. Cavum du septum lucidum (fleche). 



Figure 8. CEdeme en FLAIR (A) (fleches blanches) et T1 injecte (B) 
(fleches noires). 


parfois difficile a preciser), la structure pathologique (vaisseau, 
hemisphere, etc.), le nombre de lesions, leur aspect (signal, 
morphologie). L'etude IRM permet l'analyse des modifications 
associees a la lesion : oedeme (Fig. 8), atrophie (Fig. 9), 
modifications adjacentes (meningees, osseuses, sous-cutanees, 
extracerebrales), effet de masse (compression, refoulement, defor- 
mation des structures adjacentes a un processus expansif, quelle 
que soit sa nature), engagement (Fig. 10). 



Figure 9. Atrophie. 



Figure 10. Gliome. Enqaqementsous-falcoriel enTI injecte (A) et FLAIR 
(B) (fleches). 


■ Different^ protocoles d'imagerie 
encephalique 

Le radiologue realise un protocole qu'il choisit en fonction 
des symptomes. Les principales indications de FIRM sont les sui- 
vantes. 
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Figure 11. Comparaison T1 injecte (A) et FLAIR 
injecte (B) pour le diagnostic des prises de 
contraste leptomeningees. 


Cephalees 

Motif frequent de demande d'lRM, elles sont etudiees selon un 
protocole variant avec leurs caracteristiques. 

Modification ou aggravation de cephalees 
anciennes. Apparition recente de cephalees non 
specifiques 

L'lRM recherche essentiellement une tumeur, la complication 
d'une malformation vasculaire meconnue, une thrombose vei- 
neuse, une sinusite sphenoidale. L'examen doit comporter des 
sequences en Tl, en T2 ou FLAIR, une angio-IRM (ARM) arterielle 
voire veineuse injectee, une sequence recherchant un saignement 
(T2 EG ou SWI). Les coupes sagittales permettent de depister 
une anomalie de la charniere cervico-occipitale (malformation de 
Chiari), une stenose de l'aqueduc de Sylvius, une anomalie de la 
region sellaire. Les coupes en T2 ou FLAIR detectent un syndrome 
de masse (deviation ou compression des structures normales), un 
oedeme, une sinusite, une hemorragie meningee en hypersignal 
FLAIR [5] . 

A Attention 


Les hypersignaux FLAIR dans les espaces sous- 
arachnoidiens peuvent etre dus, outre a un saignement, 
a des artefacts (metal, mouvements), une hyperproteino- 
rachie, et sont decrits chez les patients de reanimation, 
sous oxygenotherapie. 

L'ARM, rarement, met en evidence une malformation arte- 
rioveineuse ou un anevrisme, souvent sans rapport avec les 
cephalees, les sequences sensibles a l'hemorragie un saignement 
intra- ou extraparenchymateux. L'injection ne doit pas etre sys- 
tematique mais reservee aux patients ayant des antecedents 
neoplasiques et il est alors interessant de realiser le FLAIR apres 
injection et avec suppression du signal de la graisse car cette 
sequence est la plus efficace pour mettre en evidence les lesions 
leptomeningees (Fig. 1 1), aux suspicions de thrombose veineuse 
cerebrale, ou a l'etude d'une lesion decouverte en debut d'examen. 
La methode d'injection depend de cette lesion (perfusion T2 ou 
Tl, ARM dynamique ou veineuse, etc.). 

Cephalees orthostatiques 

Une hypotension intracranienne est evoquee et il faut sys- 
tematiquement realiser une injection pour rechercher la prise 
de contraste dure-merienne signant le diagnostic. Les cliches en 
FLAIR peuvent mettre en evidence un epaississement dure-merien 
en hypersignal (epanchement sous-dural hematique lie a la 


** Point fort 


Indications essentielles de l'injection en cas de 
cephalees 

• Decouverte d'une lesion intra- ou extra-axiale non spe- 
cifique 

• Contexte neoplasique ou infectieux 

• Bilan d'un processus expansif 

• Recherche de thrombose veineuse cerebrale, 
d'encephalite, de vascularite 

• Cephalee orthostatique 

• Souvent au cours du bilan d'une crise comitiale de 
I'adulte sans cause evidente 


traction vers le has de l'encephale) (Fig. 12), mais celui-ci disparait 
quand l'hypotension intracranienne se chronicise, et ce signe est 
done inconstant [6] . 

Cephalees et oedeme papillaire bilateral [7] 

Elles doivent faire rechercher une cause d'hypertension intra- 
cranienne : processus expansif, thrombose veineuse cerebrale [8] , 
et l'injection est systematique. En l'absence de tumeur (qui neces- 
site une perfusion T2*), elle doit se faire selon un mode angio-IRM 
veineuse injectee (Fig. 13), l'acquisition vasculaire etant suivie 
d'une sequence Tl dans au moins un plan ou en 3D, notam- 
ment dans un contexte neoplasique. Chez la femme enceinte, 
qui ne peut beneficier d'une IRM qu'apres le premier trimestre 
et seulement sur une IRM 1,5 T ou moins puissante, on rea- 
lise une ARM veineuse sans injection. Lorsqu'on a la notion de 
prise de poids recente, on recherche une dilatation des espaces 
perioptiques (sequence coronale ponderee T2), une stenose bila- 
terale des sinus lateraux, signant l'hypertension intracranienne 
idiopathique. En cas d'imagerie normale, on recherche systemati- 
quement des druses papillaires, causes de faux oedeme papillaire, 
hyperdenses sur le scanner, en hyposignal sur la sequence SWI de 
1'IRM si elles sont calcifiees. 

Cephalees brutales 

Un tableau d'hemorragie meningee impose la realisation d'un 
scanner cerebral sans injection suivi d'un angioscanner, la rup- 
ture d'anevrisme confirmee entrainant le transfert immediat du 
patient en neuroradiologie interventionnelle ou en chirurgie 
pour prise en charge therapeutique. Si une IRM est realisee, elle 
recherche d'abord une hemorragie meningee et deux sequences 
sont indispensables : l'ARM TOF et les coupes FLAIR, qui mettent 
en evidence un hypersignal des espaces sous-arachnoidiens du a la 


EMC - Neurologie 


9 





17-035- A-28 ■ Imagerie par resonance magnetique pratique a l'usage des neurologues 



Figure 12. Hypotension intracranienne. Prise 
de contraste et epaississement dure-merien en 
T1 injecte (A) et FLAIR injecte (B) (f leches). 



Figure 13. Thrombose du sinus longitudinal superieur en angiogra- 
phie par resonance magnetique veineuse (fleches rouges). Importante 
circulation collateral (fleches bleues). 


presence de sang frais. Ces cephalees brutales ont d'autres causes 
comme un vasospasme reversible, diagnostique sur l'ARM TOF, la 
necrose d'un adenome hypophysaire bien visible sur les coupes 
sagittales T1 et coronales fines T2. 


Deficit neurologique brutal 

Si le clinicien recherche une lesion vasculaire (ischemie ou 
hematome), le protocole comprend au minimum : des sequences 
en diffusion, en T2 EG ou de plus en plus en SWI, en FLAIR et 
une ARM arterielle centree sur le polygone, voire une ARM des 
troncs supra-aortiques avec injection completee par une sequence 
T1 axiale ou 3D, permettant d'apprecier la distribution de la 
vascularisation hemispherique. Ce protocole rapide (moins de 
10 minutes) est realise en extreme urgence quand le patient arrive 
dans les delais de la thrombolyse ou de la thrombectomie. Le diag- 
nostic d'accident ischemique recent est fait devant une lesion 
siegeant dans un territoire vasculaire, cortico-sous-corticale en 
hypersignal diffusion et hyposignal sur la cartographie ADC. Son 
caractere aigu est evoque devant Labsence d'hypersignal FLAIR 
de la zone a ADC abaisse (interet dans les accidents vasculaires 
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Figure 14. Imagerie de paroi 3D T1 injecte en saturation de graisse. 
Maladie de Horton. Epaississement de la paroi de I'artere temporale super- 
ficielle (fleches). 


cerebraux du reveil). L'ARM encephalique en recherche la cause : 
stenose ou obstruction vasculaire en cas d'accident ischemique. Si 
le patient est jeune, qu'on a une notion de traumatisme, surtout 
s'il presente un syndrome de Claude Bernard-Horner, la recherche 
de dissection est indispensable et le protocole doit comporter une 
etude cervicale axiale ou 3D en T1 avec suppression de graisse 
a la recherche de l'hypersignal de l'hematome de paroi caro- 
tidien ou vertebral [9] , et une ARM des vaisseaux du cou. Le 
diagnostic des vascularites, notamment dans celui de maladie de 
Horton, beneficie de nouvelles sequences 3D T1 injecte sur les IRM 
3 T qui permettent d'obtenir une imagerie de la paroi arterielle 
(Fig. 14) [10] . Une hemorragie aigue est en hyposignal T1 et hypersi- 
gnal FLAIR, en hypersignal heterogene en diffusion B1000. L'ARM 
recherche un anevrisme, une malformation arterioveineuse sous- 
jacente. 

Si le clinicien evoque une crise comitiale, tout le cortex doit etre 
etudie. Les sequences les plus adaptees sont l'inversion recupera- 
tion ( inversion recovery), realisee dans le plan coronal en coupes 
fines et la sequence 3D T1 EG. Dans la sclerose mesiale, respon- 
sable de crises partielles temporales, l'hippocampe est atrophique 
avec perte des sulcations, en hypersignal FLAIR. 

Chez l'adulte, la recherche d'une tumeur epileptogene fait 
completer ce bilan par une sequence T1 avec injection, depistant 
en particulier les petites lesions meningees ou corticales, en parti- 
culier dans un contexte neoplasique, et des coupes SWI ou T2 EG 
pour detecter des lesions superficielles hemorragiques (sequelles 
traumatiques en particulier, cavernome). La crise comitiale peut 
entrainer l'apparition d'un oedeme cortical en hypersignal FLAIR 
transitoire. 
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Figure 15 . Perfusion T2. Glioblastome. Cartographie (A) et courbes (B). Hyperperfusion de la peripherie de la tumeur (courbe jaune). Hypoperfusion de 
I'oedeme (courbe bleue). 



Figure 16 . Perfusion T2. Lymphome. Cartographie (A) et courbes (B). Absence d'hyperperfusion. Retour au-dessus de la ligne de base, traduisant la rupture 
de la barriere hematoencephalique (courbe pointilles pleins bleue). 


Signes neurologiques d'apparition 
progressive parfois regressifs 

De nombreux diagnostics sont possibles. Une maladie inflam- 
matoire, notamment une SEP, doit etre soupgonnee, surtout s'il 
s'agit d'un adulte jeune. 

Deux points doivent etre precises dans le compte rendu : 
Pimportance de la charge lesionnelle (evaluation du nombre 
d'hypersignaux en T2 et FLAIR), les signes d'activite IRM de la 
maladie (prise de contraste des lesions avec injection, realisee au 
moins 5 minutes avant la sequence Tl). Si le patient a deja eu une 
IRM, l'examen doit etre realise selon le meme protocole que celle- 
ci, pour faciliter la comparaison des images et il doit done venir 
avec ses anciens examens. La realisation de sequences 3D FLAIR 
et Tl injecte simplifie ces comparaisons. 

Si un processus expansif est detecte sur les premieres sequences, 
l'exploration est alors completee selon la nature de la lesion par 
une diffusion (kystes intralesionnels), une sequence SWI ou T2 
EG (recherche de zones d'hemorragie), des coupes avec injection 
selon un mode perfusion T2 EG (pour differencier simple rupture 
de la barriere hematoencephalique et neoangiogenese tumorale) 
ou en Tl (exploration des processus expansifs extraparenchyma- 
teux) (Fig. 15, 16). 


Signes neuro-oto-rhino-laryngologiques 

Surdite de perception. Paralysie faciale 
peripherique 

Les lesions sont recherchees dans la fosse posterieure. Les 
coupes sagittales Tl ou T2 etudient la charniere et recherchent 
une malformation (Chiari), les coupes inframillimetriques T2 
(CISS de Siemens, drive de Philips, fiesta de GE) centrees sur les 
rochers verifient la presence des nerfs du paquet stato-acoustico- 
facial, l'integrite du labyrinthe, recherchent un schwannome, 
une lesion cisternale, etc. L'injection detecte, outre un schwan- 
nome, une lesion tissulaire de Tangle pontocerebelleux, une 
prise de contraste pathologique des nerfs ou du labyrinthe, une 
anomalie intraparenchymateuse, une masse developpee dans le 
rocher. 

Vertiges. Acouphenes pulsatiles 

La recherche d'une malformation vasculaire est systematique si 
Tacouphene est pulsatile et synchrone du pouls, et realisee grace 
a une angio-IRM dynamique, qui est tres performante dans le 
diagnostic des fistules durales. Elle utilise une technique de sous- 
traction. On repete une coupe epaisse centree sur la zone suspecte 
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Figure 17. Angiographie par resonance magnetique dynamique. Fis- 
tule durale (fleches). 


avant puis au cours d'une injection de gadolinium en bolus, aux 
temps arteriel puis veineux. La soustraction de la coupe sans injec- 
tion (appelee masque) aux coupes injectees permet d'etudier la 
cinetique d'opacification des vaisseaux de la zone d'interet. S'il 
existe une fistule durale, les veines alimentees par la fistule sont 
opacifiees au temps arteriel (Fig. 17). 

Si la clinique oriente vers des lesions centrales, on realise selon 
les symptomes des coupes T2 ou FLAIR axiales ou 3D (lesions de 
la substance blanche, tou jours a rechercher devant des vertiges 
du sujet jeune, processus expansif) ou un protocole « vasculaire » 
(cf. supra) si les vertiges sont d'apparition brutale. Les sequences 
FLAIR quatre heures apres injection detectent les modifications 
des liquides endolymphatiques, et sont utilisees par certaines 
equipes dans le diagnostic des hydrops, ainsi que dans l'etude 
du saccule et de Lutricule. 


Traumatisme cranien 

En urgence au decours d'un traumatisme cranioencephalique 
grave, le scanner sans injection, facile a obtenir, suffit. Si une 
IRM est realisee, elle detecte les hemorragies intra- ou extrapa- 
renchymateuses, bien visibles en Tl, et surtout en T2 EG ou SWI 
et FLAIR (Tableau 1), les lesions axonales diffuses, en hypersi- 
gnal sur les sequences FLAIR. Leur detection est amelioree par la 
sequence SWI qui met en evidence des microsaignements ( micro- 
bleeds ), en particulier dans le corps calleux et la substance blanche 
profonde. Le tenseur de diffusion permet pour certaines equipes la 
detection des lesions axonales diffuses dans le bilan des sequelles 
post-traumatiques graves. 

La fistule carotidocaverneuse compliquant les fractures du sphe- 
noide est diagnostiquee en scanner et angioscanner. Lorsqu'une 
IRM est realisee, son diagnostic repose sur FARM dynamique. 
Son retentissement orbitaire (stase veineuse avec engorgement 
musculaire en hypersignal T2, dilatation de la veine ophtalmique 
superieure) est bien visible sur les coupes orbitaires coronales. Sur 
cette sequence, le sinus caverneux est augmente de volume, en 
hyposignal (veines dilatees a flux rapide). 

Les dissections carotidiennes ou vertebrales post-traumatiques 
sont etudiees selon le meme protocole que pour les accidents 
ischemiques cerebraux (cf. supra). 


Les fuites de LCS (rhinorrhees, otorrhees) peuvent etre detectees 
au decours de fractures de la base. Lorsque le scanner en haute 
resolution n'est pas concluant, on propose au patient une IRM du 
massif facial. Realisee chez un patient en procubitus en sequence 
T2, coupes fines (2 mm), elle peut mettre en evidence l'hypersignal 
du LCS dans les cavites ethmoidales et nasales, en continuity avec 
le LCS des espaces sous-arachnoidiens (ESA) : le site de la fuite 
peut etre ainsi identifie. 

LTRM dans le bilan des sequelles post-traumatiques recherche 
des signes d'hemorragie ancienne en SWI ou T2 EG, des cicatrices 
parenchymateuses en hypersignal FLAIR (gliose), autour de zones 
en hyposignal correspondant a la destruction parenchymateuse, 
des signes d'atrophie. 

Demence 

LTRM recherche des causes eventuellement curables : lesion 
expansive frontale, hydrocephalie a pression normale (dilatation 
ventriculaire, ESA de taille normale et hypersignaux periventricu- 
laires FLAIR) ou d'autres causes de demence (lesions vasculaires 
multiples). 

Elle detecte les atrophies globales et hippocampiques (coupes 
coronales fines en IRM) en faveur d'une maladie d'Alzheimer 
(Fig. 9), les atrophies selectives des maladies de Benson, des 
demences frontoparietales. Les volumetries par IRM 3D et les 
calculs du ratio de transfert de magnetisation sont encore du 
domaine de la recherche [11] . Les coupes 3D Tl suivent les modifi- 
cations de Tatrophie corticale des sujets mild cognitive impairment 
qui vont evoluer vers une maladie d'Alzheimer [12] . On utilise de 
plus en plus V arterial spin labeling (ASL) (ou perfusion sans injec- 
tion) pour mettre en evidence des zones d'hypometabolisme [13] . 

En cas de doute sur une maladie de Creutzfeldt-Jakob, 
des coupes axiales en FLAIR et en diffusion, a la recherche 
d'hypersignal en B1000 des noyaux gris (noyau caude et puta- 
men), et cortical en particulier insulaire, du gyrus cingulaire et du 
gyrus frontal superieur sont indispensables [14] . Les hypersignaux 
des putamens (signe de la crosse) sont evocateurs du Creutzfeldt- 
Jakob variant. 

Mouvements anormaux 

Les anomalies des noyaux gris sont rarement visibles dans 
les syndromes parkinsoniens, mais certains signes doivent etre 
recherches : atrophie du mesencephale des paralysies supranu- 
cleaires progressives, signe de la croix ( hot cross bun syndrome ) de la 
protuberance en T2 et FLAIR, en faveur d'une atrophie multisyste- 
matisee, les lesions du tronc cerebral et des noyaux gris evocatrices 
de maladie de Wilson, etc. 

Si les mouvements anormaux sont unilateraux, 1'IRM elimine 
une lesion non degenerative (tumeur, accident vasculaire) qui 
pourrait expliquer le tableau. Si le patient a un terrain vasculaire, 
le protocole doit etre complete par une sequence en diffusion 
axiale et une ARM en TOF centree sur le polygone. Les dystonies 
unilaterales font rechercher en particulier des lesions sequel- 
laires anoxiques en hypersignal FLAIR et T2 des noyaux gris 
centraux. 

Syndromes neurovisuels 

Les atteintes de la vision d'origine non ophtalmologique sont 
prises en charge par les neurologues, qui recherchent des lesions 
sur le trajet des voies visuelles. Les IRM realisees dans le bilan 
de pathologie touchant les nerfs optiques ou le chiasma doivent 
obligatoirement comporter des coupes fines centrees sur ces struc- 
tures, en T2 et dans la plupart des cas en Tl avec injection et 
suppression du signal de la graisse (Fig. 18), seule methode permet- 
tant une etude correcte d'eventuelles prises de contraste du nerf 
optique (la graisse en hypersignal Tl spontane masque les even- 
tuelles prises de contraste). Le plan de choix est le plan coronal, 
qui evite les problemes de volume partiel (volume partiel : deux 
structures voisines contenues dans la meme coupe vont fusionner 
et donner un signal intermediate ininterpretable). Pour l'eviter, 
il faut choisir des coupes perpendiculaires au grand axe de la zone 
d'interet, faire des coupes fines. 
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Les sequences DIXON, permettant en une acquisition d'obtenir 
des images sans et avec saturation de graisse, sont de plus en plus 
utilisees. 

Les troubles du champ visuel sont dus a des lesions 
chiasmatiques (hemianopsie bitemporale) ou retrochiasmatiques 
(hemianopsie laterale homonyme), et justifient une etude ence- 
phalique complete avec au minimum une sequence FLAIR ou T2, 
une diffusion si le trouble est d'apparition brutale, des coupes 
coronales T2 fines etudiant les bandelettes optiques, une sequence 
T1 avec injection en cas de contexte neoplasique ou inflamma- 
toire. 

■ Differents protocoles cTimagerie 
medullaire 

Syndrome de compression medullaire 
ou de lesion intrinseque 

L'examen doit comporter au minimum des sequences sagittales 
T1 et T2, des coupes axiales T2 centrees sur la zone de compres- 
sion. L'exploration sagittale doit etre faite en deux champs, Fun 
etudiant la moelle cervicale et dorsale haute, l'autre la moelle dor- 
sale et le cone. Les grands champs sont tres interessants pour 
l'etude du rachis, mais les images medullaires sont de qualite 
mediocre et les petites lesions peuvent passer inapergues. Si la 
symptomatologie est due a une lesion expansive, l'exploration est 
completee par des sequences T1 axiales sans puis avec injection 
de produit de contraste, ces dernieres etant souvent realisees avec 
suppression de graisse. Ces coupes axiales doivent etre accompa- 
gnees d'un reperage, permettant de preciser leur niveau exact. 

Les lesions d'origine osseuse sont souvent explorees dans un 
second temps par un scanner, qui permet de preciser la part de 
la composante osseuse dans la compression, voire d'orienter le 
diagnostic etiologique. II est en effet plus performant que FIRM 
dans l'etude de la trame osseuse. 

Syndrome de la queue-de-cheval 

Les coupes doivent couvrir la partie basse de la moelle, 
Fensemble du canal lombaire et le sacrum. Outre les coupes sagit- 
tales T1 et T2, les coupes axiales centrees sur le cone medullaire 
ou sur une eventuelle lesion sont indispensables. En cas de suspi- 
cion d'atteinte radiculaire, l'injection est le plus souvent realisee. 
Le plan coronal dans l'axe des racines permet de bien les analyser 
(recherche de prise de contraste en faveur d'une polyradiculone- 
vrite, d'une infiltration tumorale le plus souvent metastatique ou 
lymphomateuse, etc.). 


■ Semiologie IRM et diagnostics 

Une fois le protocole realise, les images vont etre analysees 
et eventuellement traitees par le radiologue. Cette analyse est 
detaillee dans le compte rendu qui accompagne les documents 
rapportes par le patient (cliches, CD, etc.). Pour permettre au cli- 
nicien de comprendre les termes du compte rendu, de rechercher 


sur les images les anomalies signalees et de suivre la demarche 
diagnostique, les principals anomalies de signal induites par les 
pathologies neurologiques les plus frequentes sont presentees. 

Hypersignaux de la substance blanche en T2 
et FLAIR 

Ils sont dus soit au remplacement de la myeline normale par une 
structure riche en eau ou tres cellulaire (oedeme, cavitation emplie 
de LCS, infiltration tumorale), soit a une anomalie primitive de la 
myeline (demyelinisation ou dysmyelinisation). Le diagnostic est 
fonction de la clinique, du terrain, de la morphologie des hypersi- 
gnaux (localisation, nombre, morphologie, anomalies associees), 
du resultat des autres sequences realisees. 

Atteintes encephaliques 

Les causes des hypersignaux FLAIR de la substance blanche sont 
dominees par les affections inflammatoires chez le sujet jeune, les 
lesions vasculaires, et en particulier les atteintes de la microcir- 
culation chez le sujet age ou presentant des facteurs de risque 
vasculaire. 

Certaines localisations font evoquer des atteintes specifiques : 

• atteinte des faisceaux pyramidaux : on evoque une sclerose 
laterale amyotrophique ou une degenerescence wallerienne en 
aval d'une lesion. A noter l'excellente qualite diagnostique de 
la sequence SWI dans la detection de l'hyposignal cortical de 
la frontale ascendante, traduisant la degenerescence des moto- 
neurones dans la sclerose laterale amyotrophique ; 

• atteinte du corps calleux : il s'agit d'une inflammation (SEP), 
d'une vascularite (maladie de Susac ou small infarctions of 
cochlear, retinal and encephalic tissue), d'une infiltration tumo- 
rale, d'une reaction a la pose d'une valve de derivation chez un 
patient ayant une hydrocephalie ancienne, d'une sequelle de 
maladie de Marchiafava-Bignami ou de traumatisme. 

Les hypersignaux FLAIR associes a un hypersignal franc en dif- 
fusion (B1000) et un hyposignal sur la cartographie ADC sont 
tres suspects d'etre des ischemies recentes si elles siegent dans 
un territoire vasculaire. II faut noter que les lesions tumorales 
tres cellulaires (lymphome, tumeur de type tumeur neuroecto- 
dermique primitive ( primitive neuroectodermal tumor [PNET], dont 
font partie les medulloblastomes [PNET MB]) sont en hypersi- 
gnal FLAIR et en hypersignal diffusion avec un coefficient ADC 
abaisse. 

Si la lesion en hypersignal FLAIR est responsable d'un effet 
de masse, il faut evoquer un oedeme reactionnel ou une 
infiltration tumorale. L' oedeme reactionnel est vasogenique et 
predomine sur la substance blanche, avec une accentuation du 
gradient cortex/substance blanche ; l'infiltration tumorale, le plus 
souvent par une lesion gliale, touche substance blanche et cor- 
tex. Les sequences T1 et T1 avec injection (l'injection etant 
realisee en perfusion T2* si on soupgonne une tumeur sous- 
jacente) sont completees par une diffusion, un T2 EG ou un 
SWI, voire une spectro-IRM. Une prise de contraste au sein de 
la zone d'hypersignal fait evoquer une tumeur, un abces, un 
accident vasculaire oedemateux semi-recent, une lesion inflamma- 
toire pseudotumorale. Celle-ci est responsable d'un effet de masse 
tres faible ou inexistant, ce qui fait evoquer le diagnostic. Une 
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Figure 19. Myelite aigue (fleches) en T2 (A) et 
T1 injecte (B). 


image kystique d'origine tumorale a un contenu ne restreignant 
pas la diffusion (ADC eleve), sauf lorsqu'il est hemorragique. Le 
pus d'un abces a pyogene en revanche a un ADC bas. 

Cas particulier des patients seropositifs pour le virus de Vimmuno- 
depression humaine (VIH). Devant un hypersignal T2 ou FLAIR, de 
nombreux diagnostics sont a evoquer : 

• encephalite VIH : les lesions en hypersignal sont symetriques, 
n'entrainent pas d'effet de masse, ne prennent pas le contraste, 
sont souvent associees a une atrophie globale ; 

• encephalite reactionnelle, survenant par exemple au cours de 
la restauration immunitaire (encephalite a T8) ; 

• leucoencephalopathie multifocale progressive (LEMP) : les 
lesions sont en hypersignal T2, hyposignal Tl, asymetriques, 
sous-corticales tres bien limitees par le ruban cortical, prennent 
exceptionnellement le contraste, en hyposignal borde d'un 
hypersignal en diffusion (B 1000) ; 

• lymphome : certaines formes trompeuses entrainent des hyper- 
signaux FLAIR diffus ne prenant pas le contraste, rendant 
parfois la biopsie necessaire ; 

• abces divers (tuberculose, toxoplasmose) : les hypersignaux 
FLAIR sont multiples, entourent une zone de prise de contraste 
parfois cavitaire (necrose en hyposignal T2 dans les tubercu- 
loses, les aspergilloses) ; 

• IRIS ( immune reconstitution inflammatory syndrome) : reponse 
immune excessive contre des antigenes infectieux ou non 
(cytomegalovirus, LEMP, etc.) chez un patient traite par anti- 
retroviraux ; elle se traduit par des phenomenes oedemateux 
majeurs, une prise de contraste, et peut entrainer le deces du 
patient. 

Atteintes medullaires [15] 

L'hypersignal T2 est l'anomalie medullaire la plus frequente. La 
sequence la plus sensible pour le detecter est la STIR (short TI inver- 
sion recovery), la realisation d'une sequence T2 spin echo (T2 SE) 
sagittale restant systematique a cause de son excellente resolution 
anatomique. En cas de lesion ou de zone douteuse, on complete 
par des coupes axiales T2 centrees. L'aspect des hypersignaux T2 
oriente le diagnostic : 


• hypersignal focal, lateralise, associe ou non a une prise de 
contraste, une augmentation de volume de la moelle : c'est une 
inflammation (myelite), dont le siege preferentiel est la moelle 
cervicale, plus rarement une tumeur (Fig. 19) [16] ; 

• hypersignal intense, avec atrophie focale : une sequelle trauma- 
tique est evoquee ; 

• hypersignal isole : il peut s'agir d'une vascularite dans le 
cadre d'un lupus, d'un syndrome des antiphospholipides, d'une 
malabsorption (maladie de Whipple) ; 

• hypersignal dans un champ d'irradiation : il peut s'agir d'une 
myelite radique ; 

• hypersignal etendu, tres marque, pseudoliquidien : une neu- 
romyelite optique (NMO) de Devic est evoquee [17] . L'lRM 
encephalique avec recherche des lesions typiques dans les 
sites riches en aquaporine 4 (autour de l'acqueduc, dans 
l'area postrema, voire dans la substance blanche sus-tentorielle, 
leptomeningee) et etude specifique des nerfs optiques est pro- 
grammee, ainsi que la recherche d'anticorps anti-NMO ; 

• hypersignal modere, central, du cone medullaire et de fagon 
variable de la moelle sus-jacente, chez un patient ayant des 
symptomes de canal lombaire etroit : il faut penser a la fistule 
durale. L'injection est systematique, pour confirmer l'existence 
de vaisseaux dilates perimedullaires et rechercher une prise de 
contraste des lesions medullaires. Les injections dynamiques, 
pour reperer la zone de fistule, sont utilisees. Elies sont moins 
performantes que pour l'encephale [18] ; 

• hypersignal T2 bilateral, anterieur paramedian, arrondi a 
limites nettes, plus ou moins etendu, dans un contexte de defi- 
cit brutal des membres inferieurs : il peut s'agir d'un infarctus 
medullaire ; 

• hypersignal T2 posterieur, paramedian, en regard des cordons 
posterieurs ou parfois lateraux, en bande touchant parfois toute 
la moelle : une sclerose combinee est recherchee de principe et 
un bilan biologique comportant un dosage de la vitamine Bi 2 , 
voire du cuivre, est demande [19] ; 

• hypersignal liquidien lineaire siegeant a la jonction tiers ante- 
rieur - deux tiers posterieurs de la moelle : c'est une dilatation 
du canal de l'ependyme, physiologique ou reactionnel a un obs- 
tacle s'il est fin. Large, c'est une syringomyelie, une hydromyelie 


14 


EMC - Neurologie 


Imagerie par resonance magnetique pratique a l'usage des neurologues ■ 17-035- A-28 


post-traumatique, malformative (associee a une malformation 
de Chiari I ou amygdales cerebelleuses trop basses, a tou jours 
verifier) ou une complication d'une tumeur medullaire, sou- 
vent un ependymome. Devant cette cavitation, deux reflexes : 
regarder la charniere cervico-occipitale, et verifier, si celle-ci est 
normale, que le radiologue a realise une sequence T1 avec injec- 
tion pour rechercher une tumeur sous-jacente. Les sequences de 
flux comparatives pre- et post-therapeutiques verifient l'etat de 
la circulation du LCS et oriente la technique operatoire [20] . 

Prises de contraste anormales 
de I'encephale [21 221 

On distingue les prises de contraste extraparenchymateuses 
(meningees, des parois ventriculaires, des ESA) des prises de 
contraste intraparenchymateuses. Les structures prenant norma- 
lement le contraste sont celles pour lesquelles il n'existe pas de 
barriere hematoencephalique : vaisseaux ; meninges ; hypophyse ; 
plexus choroides ; tige pituitaire ; epiphyse. 

Prises de contraste extraparenchymateuses 
pathologiques 

En cas de prise de contraste leptomeningee, on doit evoquer 
une infiltration tumorale (leptomeningite carcinomateuse) [23] , 
metastase d'un cancer du sein, ou inflammatoire (granulomatose, 
maladie de Susac, maladie de Devic, atteinte a IGG4) [24 ' 25] , une 
angiomatose (maladie de Sturge- Weber), une infection (meningite 
purulente), une sequelle d'hemorragie ou d'infection (« feutrage ») 
(Fig. 11). 

Devant une prise de contraste de la dure-mere, il faut evoquer 
une hypotension intracranienne, une atteinte tumorale metasta- 
tique (associee souvent a des lesions de la voute dont elle traduit 
l'extension endocranienne) ou lymphomateuse, parfois granulo- 
mateuse, une meningiomatose (Fig. 12). 

Une prise de contraste ependymaire continue fait evo- 
quer une ventriculite (infectieuse a cytomegalovirus chez 
Eimmunodeprime, tumorale). Elle est souvent associee a un 
hypersignal FLAIR du parenchyme periventriculaire adjacent. 
Discontinue, liee a des nodules sous-ependymaires, elle traduit 
Eexistence d'une sclerose tubereuse de Bourneville (les nodules 
sont souvent calcifies), de metastases (notamment d'un cancer 
du sein ou du poumon), d'une tumeur de la paroi ventriculaire 
(ependymome, plus rarement meningiome). 

Une prise de contraste d'une masse dans les ESA est le plus 
souvent un meningiome, qui peut etre nodulaire, ou etale sur 
une voute (en « plaque ») souvent epaissie et dense en regard, 
avec parfois des microspicules tres evocateurs du diagnostic. Si la 
voute est modifiee, il peut s'agir outre d'un meningiome, d'une 
extension endocranienne d'une lesion a point de depart osseux 
(tumeur comme un plasmocytome ou une metastase, histiocy- 
tose chez le sujet jeune). On complete done l'IRM par un scanner 
qui precise l'aspect des anomalies de la voute. Les cavernomes 
extraparenchymateux sont plus rares. 

Si la masse est arrondie et sur le trajet d'une artere, e'est a priori 
un anevrisme qui doit faire realiser une ARM. 

La prise de contraste d'un nerf cranien doit faire rechercher 
des signes d'atteinte des autres nerfs craniens. Elle est nodulaire, 
unique, homogene, ou avec des zones kystiques si elle est volumi- 
neuse : le premier diagnostic a evoquer est celui de schwannome 
(touche surtout sur le trijumeau et le vestibulocochleaire). Il peut 
s'agir d'une granulomatose (sarcoidose en particulier) [26] . Elle 
suit le nerf, peut toucher plusieurs nerfs : on evoque une infec- 
tion (maladie de Lyme), une localisation tumorale (avant tout un 
lymphome, en particulier chez le patient immunodeprime, plus 
rarement des metastases dans le cadre d'une dissemination lep- 
tomeningee). Dans le cas particulier des paralysies faciales dites a 
frigore, une prise de contraste du nerf facial (VII) est tres frequente 
a la phase aigue, et touche essentiellement le VII dans le fond du 
meat acoustique interne, le VII 1 et le ganglion genicule. Les prises 
de contraste du nerf optique sont surtout d'origine inflammatoire, 
plus rarement tumorales. Si la prise de contraste se fait aux depens 
de la gaine meningee du nerf, il s'agit d'une infiltration inflamma- 


Tableau 2. 

Causes les plus frequentes des prises de contraste du nerf optique et des 
meninges perioptiques. 


Inflammation 

SEP 

ADEM 

Maladie de Devic 

Granulomatose (BBS) 

Infection 

Maladie de Lyme 

Tuberculose 


Virose 

Atteinte postradique 

Tumeurs 

Gliome du II 


Meningiome 

Infiltration maligne (hemopathie, metastases) 


SEP : sclerose en plaques ; ADEM : encephalomyelite aigue disseminee ; BBS : 
maladie de Besnier-Boeck-Schaumann ; II : nerf optique. 


toire (sarcoidose en particulier), tumorale (metastase, lymphome, 
hemopathie) ou d'un meningiome de la gaine du nerf (Tableau 2). 

Prises de contraste intraparenchymateuses 

Les lesions prenant le contraste sont nombreuses et d'etiologies 
tres variees. Dans la demarche diagnostique, plusieurs elements 
sont pris en compte : l'aspect des lesions (prise de contraste nodu- 
laire ou peripherique, lesion unique ou multiple, effet de masse 
ou non), l'association a des lesions extraparenchymateuses (prise 
de contraste d'un nerf cranien, des meninges), medullaires, etc., 
le contexte clinique (syndrome infectieux, immunodepression, 
antecedents traumatiques, tumeur connue, maladie inflamma- 
toire, etc.). 

Si la lesion prend le contraste en peripherie et exerce un effet de 
masse, il s'agit essentiellement d'une tumeur (gliome, metastase 
en particulier, lymphome ou hemangioblastome plus rarement) 
(Fig. 15, 16), d'un abces, plus rarement d'un accident vasculaire 
recent, d'un hematome en voie d'organisation. La sequence en 
T2 EG ou SWI confirme l'existence d'un saignement, la sequence 
en diffusion differencie la necrose tumorale, en hyposignal sur 
le B1000 du pus, en hyper signal sur le B1000. A noter que la 
decouverte d'un nodule mural associe est tres en faveur d'un 
hemangioblastome ou d'un astrocytome pilocytique. Les lesions 
en « grappe », realisant des aspects de kystes accoles prenant le 
contraste en anneau sont generalement infectieuses (tuberculose 
surtout) ou tumorales (astrocytome pilocytique). 

Si la lesion prend le contraste de fagon homogene, avec un effet 
de masse, on evoque une tumeur (metastase, lymphome surtout, 
PNET, gliome, etc.). Si cette prise de contraste est moderee et siege 
au milieu de la protuberance, sans hypersignal FLAIR, avec un 
hyposignal en T2 EG ou SWI, il s'agit d'une telangiectasie du pont. 

Les lesions multiples prenant le contraste sont en general des 
metastases, plus rarement des lesions de SEP, des granulomes (sar- 
coidose), des microabces, des accidents ischemiques cerebraux, 
notamment dans le cadre d'une vascularite ou d'une cardiopathie 
emboligene. 


■ Conclusion 

L'IRM est un examen neuroradiologique essentiel, largement 
utilise dans tous les secteurs de la pathologie neurologique. Apres 
lecture de cet article, le prescripteur doit pouvoir apprehender 
l'ensemble des etapes d'une IRM cerebrale et medullaire, depuis les 
indications, la prise de rendez-vous, jusqu'a la critique eclairee de 
l'examen rapporte par le patient. Le dialogue avec le patient, par- 
fois anxieux, est facilite. L'examen est realise dans des conditions 
optimales de securite. L'injection est discutee cas a cas, depuis 
la mise en evidence de depots asymptomatiques de produit gado- 
line dans les noyaux gris centraux [27J . Le clinicien doit neanmoins 
avoir en permanence a l'esprit cette idee simple : les explorations 
IRM orientees par une demande detaillee sont conduites de fagon 
soignee, avec les sequences adaptees au probleme pose. L' absence 
d'indication ou une indication tres vague conduisent souvent a 
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un examen rapide, de qualite moyenne, pouvant meconnaitre le 
diagnostic. Le role de la communication entre le prescripteur et le 
radiologue est une fois de plus a mettre en exergue. 


Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 

relation avec cet article. 
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Acouphenes objectifs 


J.-M. Thomassin, M.E. Rossi, A. Reyre 

L'acouphene est une perception sonore non liee a un son , genere par une vibration d'origine exterieure a 
I'organisme et inaudible par I'entourage. Ce phenomene peut etre pergu au moins une fois dans la vie de 
chacun mais c'est la repetition de la perception de ce bruit avec un retentissement sur la qualite de vie qui 
pousse a consulter. Les acouphenes sont dits objectifs lorsqu'une cause objective organique est retrouvee 
pouvant les expliquer. I Is represented environ 5 % des acouphenes en general. I Is sont en general pulsatiles 
et ont une etiologie majoritairement vasculaire. Les principales etiologies retrouvees peuvent etre reparties 
en trois grandes classes : vasculaire ; tumorale et autre. L'examen repose sur une evaluation clinique et 
des examens paracliniques oto-rhino-laryngologiques (audiometrie, impedancemetrie) et radiologiques 
(angiotomodensitometrie [TDM], angio-imagerie par resonance magnetique [ IRM ], echodoppler). Les 
causes vasculaires peuvent etre d'origine arterielle ou veineuse. Le bilan repose sur I'echodoppler, la TDM 
et I'angio-IRM, et la prise en charge se fait majoritairement en neuroradiologie. Les causes arterielles sont 
multiples. Les acouphenes d 'etiologie veineuse represented 50 % des acouphenes pulsatiles. Les causes 
tumorales sont plus rares et sont representees par les paragangliomes tympanique, jugulaire, carotidien 
et vagal. Le diagnostic se fait a Timagerie. La biopsie est proscrite. II faut pratiquer un bilan genetique et 
metabolique. Le traitement est majoritairement chirurgical. II existe egalement des tumeurs plus rarement 
retrouvees dans ces bilans etiologiques telles que le granulome a cholesterine ; les meningoceles ou les 
meningiomes. Les autres etiologies des acouphenes objectifs sont representees par des anomalies du 
rocher ou une origine systemique. 

© 201 7 Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves. 


Mots-cles : Acouphene; Pulsatile; Fistule arterioveineuse; Paragangliome; Dome jugulaire 
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■ Introduction 

Le terme acouphene vient du grec qui signifie entendre ( akoiio ) 
et voix ( phaind ). C'est une perception sonore non liee a un son 
genere par une vibration d'origine exterieure a I'organisme et 
inaudible par I'entourage. Le son pergu peut ressembler a un bour- 
donnement, un sifflement, voire a un tintement ressenti dans le 
crane ou dans l'oreille. II peut etre uni- ou bilateral. 


Chaque personne aura pergu ce son au moins une fois dans 
sa vie, notamment dans une atmosphere tres silencieuse. C'est la 
repetition de la perception de ce bruit avec un retentissement sur 
la qualite de vie du patient qui pousse a consulter (un patient sur 
deux qualifie ses acouphenes d'intolerables ou insupportables). 

Les acouphenes sont dits objectifs lorsqu'une cause objective 
organique est retrouvee, pouvant les expliquer. Ils represented 
environ 5 % des acouphenes en general. 

Dans la majorite des cas, ces acouphenes objectifs sont pul- 
satiles et ont une etiologie majoritairement vasculaire. Le bilan 
d'imagerie est indispensable et beneficie si possible d'une prise en 
charge neuroradiologique. 

■ Etiologies des acouphenes 
objectifs 

Etiologies vasculaires w 

Arterielle 

On parle ici des lesions arterielles qui peuvent se manifester par 
un acouphene pulsatile concomitant aux battements du coeur et 
presentant parfois un souffle ou thrill a l'examen clinique. Leur 
diagnostic repose sur I'echodoppler, la tomodensitometrie (TDM) 
et l'angio-imagerie par resonance magnetique (angio-IRM) [2] . 
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Figure 1. Fistule carotidocaverneuse. 

A. Angioscanner cerebral montrant une fistule carotidocaverneuse droite : opacification du sinus caverneux autour de la carotide au temps arteriel avec reflux 
dans la veine ophtalmique superieure droite. 

B, C. Arteriographie de face (B) et de profil (C) montrant une fistule directe carotidocaverneuse gauche (fleche blanche) avec opacification veineuse precoce 
lors de I'injection dans la carotide interne qui presente une dysplasie fibromusculaire (fleches noires), avec reflux dans la veine ophtalmique (tete de fleche 
noire) et dans la veine faciale (tete de fleche blanche). 



Figure 2. Fistule durale. 

A. Angiotomodensitometrie injecte au temps 
arteriel montrant une fistule durale : opacifi- 
cation veineuse precoce avec deux anevrismes 
veineux d'hyperdebit. 

B. Imagerie par resonance magnetique en 
sequence arterielle non injectee en temps de vol 
montrant une fistule durale : opacification pre- 
coce de la veine jugulaire (fleche 1), du sinus 
sigmoide et une hypertrophie de I'artere menin- 
gee moyenne gauche (fleche 2) qui est trop 
visible. 


Stenose significative de la carotide interne dans sa portion 
intrapetreuse ou cervicale [3] 

II s'agit de stenose d'origine atheromateuse chez le sujet a risque 
ou plus rarement d'une dysplasie fibreuse. Le diagnostic et la 
repercussion sur le flux sont poses a l'echodoppler. 

Fistules arterioveineuses (Fig. 1A a C) 

Elies sont en general post-traumatiques, secondaires a une 
lesion induite par un fragment osseux. L'acouphene pulsatile 
homolaterale tend a disparaitre lors de la compression de la 
carotide interne. On peut observer une exophtalmie dans la 
localisation carotidocaverneuse ou une masse battante preauri- 
culaire [4] en cas de fistule, aux depens de I'artere temporale 
superficielle. L' auscultation des regions preauriculaire et perior- 
bitaire peut retrouver un souffle. Le traitement fait appel a la 
radiologie interventionnelle. 

Fistules intradurales (Fig. 2A, B) 

Ce sont des shunts arterioveineux presents au niveau meninge. 
Cliniquement, l'acouphene pulsatile est unilateral et peut etre 
associe a des cephalees, des vertiges, une baisse de l'acuite visuelle, 
voire une hypertension intracranienne (HTIC). L'arteriographie 
est l'examen de reference a visee diagnostique. Elle peut etre 
accompagnee d'un geste d'embolisation mais ce geste comporte 
des risques non negligeables qui ne le rendent pas tou jours pos- 
sible. 


Anevrismes ou pseudoanevrismes de la carotide interne 
dans sa portion intrapetreuse [5] 

Les anevrismes a ce niveau sont soit congenitaux, soit acquis 
lors de phenomenes infectieux ou traumatiques qui erodent le 
rocher. Ils sont tres rares et peuvent dans certains cas s'observer 
sous la forme d'une masse retrotympanique rougeatre. Le diag- 
nostic repose sur la TDM et l'arteriographie. Le traitement 
est du ressort d'un service de neuroradiologie intervention- 
nelle. 

Dissection de la carotide interne (Fig. 3) 

La dissection arterielle peut etre spontanee ou trauma- 
tique. L'acouphene est d'apparition brutale et s'accompagne de 
cephalees et d'un syndrome de Claude-Bernard-Horner. II faut 
absolument rechercher une dissection controlaterale ainsi qu'au 
niveau des arteres vertebrales. La prise en charge en urgence a 
lieu en neurologie par embolisation endovasculaire avec mise en 
place d'un ballonnet en aval de l'anevrisme dans sa portion la plus 
proximale. 

Trajet sinueux de la carotide interne intrapetreuse [6, 7] 

Le trajet sinueux est responsable de turbulences responsables 
a leur tour d'acouphenes homolateraux. Le traitement chirurgi- 
cal est possible en cas de retentissement psychique important par 
apposition de teflon. 
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[==• Trajet aberrant de la carotide interne dans la caisse 
[L I, J du tympan [7-9] (Fig. 4) 

Les aberrations se retrouvent de plus en plus dans les bilans 
mais restent rares. On note une predominance pour le sexe femi- 
nin ainsi que pour le cote droit. Ce trajet aberrant se traduit le 
plus souvent par un acouphene pulsatile unilateral avec otalgie 
intermittente, surdite d'oreille moyenne voire paralysie faciale 
peripherique. L'otoscopie retrouve une masse retrotympanique 
legerement rosee de preference dans le cadran antero-inferieur 
pulsatile. L' audiogramme montre une surdite de transmission 
avec abolition du reflexe stapedien. Le diagnostic est continue 
par la TDM et Tangiographie. 



Figure 3. Angiotomodensitometrie cerebrale en coupe axiale montrant 
une dissection carotidienne intrapetreuse (fleches) : aspect stenose de 
la carotide interne gauche prepetreuse a I'entree dans la base du crane 
s'etendant en intrapetreux, hematome intramural et flap intimal bien 
visible en intrapetreux. 


Au niveau cervical on retrouve le plus souvent une 
mega-dolicho-artere. La plupart des auteurs preconisent une abs- 
tention therapeutique. 

Persistance de l'artere stapedienne (Fig. 5) 

II s'agit d'un reliquat embryonnaire rare. Cette artere se mani- 
feste par un acouphene pulsatile ainsi que par une surdite de 
transmission par ankylose de Letrier (elle passe entre les deux 
branches de celui-ci) et une abolition du reflexe stapedien. II existe 
un risque hemorragique important au cours de la chirurgie de 
Toreille moyenne. La presence de cette artere est frequemment 
associee a la presence cLune carotide interne aberrante. 



Figure 5. Scanner des rochers montrant une artere stapedienne persis- 
tante (fleche) entre les deux branches de I'etrier (tetes de fleches). 



Figure 4. Tomodensitometrie en coupes 
axiales (A a D) montrant une carotide interne 
aberrante droite dans la caisse du tympan 
(fleches). 
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Figure 6. Acouphenes de type veineux. 

A. Tomodensitometrie en coupe axiale montrant une procidence du golfe de la jugulaire droit. 

B. Vue peroperatoire oreille droite. 


Hypoplasie de l'artere vertebrate [10] 

Elle est rare et se traduit par un syndrome d'insuffisance ver- 
tebrobasilaire (acouphenes, vertiges, syncopes, troubles visuels 
et/ou sensitifs d'un hemicorps, drop-attack ) aux mouvements de 
rotation de la tete du cote de l'artere dominante qui se retrouve 
comprimee par un facteur extrinseque (osteophyte) ou intrin- 
seque (atherome). 

Veineuse 

Les acouphenes de type veineux represented 50 % des acou- 
phenes pulsatiles [11] . 

Procidence du golfe de la veine jugulaire interne 
dans la caisse du tympan [12> 13] (Fig. 6A) 

Elle se traduit par un acouphene pulsatile homolateral qui peut 
etre augmente a l'effort et varie avec les changements de posi- 
tion de la tete et une surdite de transmission par blocage de la 
chaine ossiculaire (Fig. 6B). Elle predomine du cote droit et chez 
le sexe feminin. Elle diminue a la compression cervicale douce 
en occluant la veine jugulaire interne. A l'otoscopie, on retrouve 
une masse bleutee retrotympanique, battant dans le quadrant 
postero-inferieur. Le diagnostic est affirme par la TDM et le trai- 
tement est chirurgical, le plus souvent en cas de retentissement 
important, notamment par apposition d'une piece de cartilage en 
regard de la dehiscence. 

Anevrisme du sinus sigmoide et du sinus petreux 
superieur [14 ~ 17] 

D'origine infectieuse, traumatique ou bien congeni- 
tal, ces anevrismes sont lies a un risque hemorragique et 
peuvent s'accompagner d'une HTIC. Le diagnostic repose sur 
l'arteriographie. 

La prise en charge fait appel a la neuroradiologie interven- 
tionnelle par embolisation suivie d'un traitement antiagregant 
plaquettaire. 

Ectasie diverticulaire du golfe de la jugulaire [18] (Fig. 7) 

Ce sont des expansions digitales du dome de la jugulaire deve- 
loppees dans une zone triangulaire de moindre resistance osseuse, 
delimitee par le bord posterieur de la carotide interne en avant, 
la paroi posterieure du rocher en arriere et le meat auditif interne 
en dedans. Cette variation anatomique concerne environ 7 % des 
rochers et predomine chez le sexe feminin. La clinique est iden- 
tique a celle de la procidence du dome de la jugulaire interne dans 
la caisse du tympan. 



Figure 7. Tomodensitometrie des rochers montrant une ectasie diver- 
ticulaire du golfe de la jugulaire interne droite (fleches). 


Variations de diametre des sinus veineux lateraux 
et superieurs (hypoplasie et ectasie) [19> 20] (Fig. 8A, B) 

Les variations de diametre des sinus veineux [21] sont de plus 
en plus souvent retrouvees en bilan d'imagerie, de fagon plus 
ou moins fortuite. On suppose que les turbulences engendrees 
par les variations de flux sont a l'origine des acouphenes pergus 
comme un souffle intermittent variable selon la position de la 
tete et souvent augmente a l'effort. Ils disparaissent a la pression 
douce de la veine jugulaire interne homolaterale. Leurs traite- 
ments en cas d'alteration majeure de la qualite de vie peuvent 
se faire par traitement medical (traitement anticoagulant) ou chi- 
rurgical par voie endovasculaire (dilatation par ballonnet et par 
stents). 


Procidence de la veine emissaire mastoidienne [22] (Fig. 9) 

Elle est rarement retrouvee dans le bilan d'acouphene pulsatile 
unilateral. Elle s'associe a un sinus sigmoide procident avec un 
large canal veineux qui traverse la mastoide. II faut rechercher 
une malformation arterioveineuse associee. On peut proposer une 
prise en charge en radiologie interventionnelle. 
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Figure 8. 

A. Tomodensitometrie montrant une ectasie du sinus lateral droit. 

B. Sequence d'imagerie par resonance magnetique T1 avec saturation de graisse et injection de gadolinium montrant une hypoplasie du sinus veineux 
sigmoide droit (fleches). 



Figure 9. Tomodensitometrie montrant une procidence de la veine 
emissaire mastoidienne droite (fleches). 


Thromboses veineuses des sinus cerebraux [23] 

Elies peuvent etre spontanees, infectieuses ou traumatiques, 
plus ou moins associees a une hypertension intracranienne. La 
prise en charge se realise en neurologie. 

Etiologies tumorales 

Paragangliomes 124 251 

On distingue trois types de paragangliomes : tympaniques, 
jugulaires et vagaux. 

Paragangliome tympanique et jugulaire (Fig. 10, 11) 

Ce sont les tumeurs les plus frequentes de l'oreille moyenne. 
Les paragangliomes jugulaires dependent de chemorecepteurs 
situes au niveau du bulbe de la veine jugulaire et les 


tympaniques au niveau du nerf de Jacobson (25 % des cas) 
ou le nerf d'Arnold-Cruveilher (rameau auriculaire du nerf X) 
dans 20 % des cas. Leurs manifestations sont similaires bien que 
l'apparition des signes soit plus tardive dans les paragangliomes 
jugulaires. 

Dans 30 % des cas, le mode de revelation se fait sous la forme 
d'un acouphene pulsatile unilateral, parfois associe a une surdite 
de transmission homolaterale. La predominence feminine et le 
cote gauche doivent y faire penser devant tout acouphene pulsa- 
tile unilateral. 

L'otoscopie est rarement normale et retrouve souvent une masse 
framboisee ou rougeatre, bombant sous la membrane tympanique 
(Fig. 12, 13). Initialement, elle peut y etre developpee en arriere 
du tympan mais elle peut le refouler puis l'envahir et s'etendre 
dans le conduit auditif externe (Fig. 14). 

Le developpement des paragangliomes jugulaires se fait par les 
zones de moindre resistance au niveau du rocher (Fig. 15). Elies 
sont devolution lente malgre leur vascularisation tres importante 
et sont dans plus de 95 % des cas benignes. 

On recherche egalement une atteinte des paires craniennes par 
une nasofibrocopie, voire une atteinte du systeme sympathique. 
Un deficit isole ou associe des nerfs IX, X, XI signe Latteinte 
de la pars nervosa en faveur d'une tumeur jugulaire. L'atteinte 
du nerf XII laisse suspecter un envahissement de la fosse poste- 
rieure. L'atteinte du nerf VII reste rare, signant une lesion evoluee. 
L'installation d'une paralysie faciale peut etre progressive ou bru- 
tale. 

Le bilan d'imagerie repose sur la TDM pour les formes tympa- 
niques. Quant aux formes jugulaires, l'angio-IRM (l'aspect typique 
« poivre et sel » des paragangliomes) mais aussi l'arteriographie 
permettent de confirmer le diagnostic, d'en preciser l'extension 
cervicale et intrapetreuse, et de realiser ainsi un bilan diagnostique 
et pretherapeutique. II est egalement necessaire de faire un bilan 
d'extension a la recherche de tumeurs synchrones plus ou moins 
secretantes (tomographie par emission de positons [TEP]-TDM, 
dosages biologiques) et genetique. Le traitement est majoritaire- 
ment chirurgical, precede d'une embolisation ou de plus en plus 
par radiotherapie (gamma unit) moins deletaire pour les nerfs 
mixtes. 
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Figure 10. Paragangliome tympa- 
nique gauche : tomodensitometrie des rochers 
(A), angio-imagerie par resonance magnetique 
(IRM) dynamique (B), IRM en T2 (C) et en T1 
(D) injecte avec saturation de graisse. Lesion 
holotympanique gauche (C, fleches), en signal 
T2 mixte, hypervasculaire, se rehaussant de 
maniere tranche et precoce au temps arteriel sur 
la sequence angiographique dynamique. 



Figure 11. Paragangliome tympanojugulaire 
droit : scanner des rochers (A) et angioscanner 
cerebral (B), imagerie par resonance magnetique 
en sequences angiodynamique au temps arte- 
riel (C) et angiographie par temps de vol (D). 
Lesion hypotympanique (fleches 1) avec elar- 
gissement du canal du nerf tympanique (nerf 
de Jacobson) (fleche 2), atteignant egalement le 
foramen jugulaire (fleche 3) hypervasculaire au 
temps arteriel (fleches blanches). 
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Figure 14. Otoscopie oreille gauche d'un paragangliome jugulaire. 


Paragangliome vagal (Fig. 16, 17) 

II est moins frequent et ne represente que 5 % des paragan- 
gliomes de la tete et du cou. 

II peut etre retrouve sur l'ensemble du trajet du nerf vague 
(ganglions superieur, moyen ou inferieur), mais est developpe 
generalement au niveau du ganglion plexiforme situe plus haut 
et plus medialement que le paragangliome carotidien. 



La presentation habituelle clinique est celle d'une tumeur cer- 
vicale haute pouvant refouler le pilier posterieur de l'amygdale. 
II refoule les arteres carotides interne et externe vers l'avant et 
la veine jugulaire interne en dehors. La bifurcation carotidienne 
apparait libre ou legerement refoulee en avant. 

Les paragangliomes vagaux restent generalement separes des 
vaisseaux carotidiens. 

Ils peuvent etre responsables d'acouphenes. L'examen oto- 
rhino-laryngologique (ORL) est oriente par les structures 
innervees par le nerf X, notamment les fonctions motrices du 
pharyngolarynx en nasofibroscopie. 

Le bilan d'imagerie est le meme que pour les autres paragan- 
gliomes. De meme, un bilan est realise, a la recherche d'autres 
tumeurs secretantes ainsi qu'un bilan genetique. 

A potentiality plus maligne plus frequente (possibility de 
biopsies) que leurs homologues carotidiens, leur traitement a pro- 
gressivement delaisse la chirurgie au profit de traitement cible par 
gamma unit dans les formes benignes. 

Paragangliome carotidien 

Ils dependent des chemorecepteurs majoritairement au niveau 
du bulbe carotidien mais peuvent egalement etre situes ailleurs 
sur les deux carotides. Ils ont un caractere familial dans 10 % 
des cas. Ce sont des tumeurs de croissance lente et peuvent se 
manifester par un acouphene pulsatile, une tumefaction cervicale, 
une dysphonie, des fausses routes, une otalgie, un syndrome de 
Claude-Bernard-Horner selon les structures envahies. Un souffle 
peut etre audible a l'auscultation. Les examens complementaires 
reposent sur la TDM, FIRM, l'angio-IRM et la TEP-TDM, 
ainsi qu'un bilan a la recherche d'une tumeur secretante, 
d'autres tumeurs synchrones de meme nature ainsi qu'un bilan 
genetique. 

Toute biopsie est proscrite et le traitement est majoritairement 
chirurgical car peu radiosensible. Des formes malignes d'emblee 
peuvent etres rencontrees. 

Autres tumeurs 

Elies sont tres rares. On peut citer les tumeurs de l'apex petreux 
(granulome a cholesterine), de l'os temporal (meningocele) ou 
intracranienne (meningiome). 


Autres etiologies 

Origine dans le rocher 1261 

• Maladie de Paget : maladie genetique a transmission auto- 
somique dominante associant dystrophie musculaire et 
remodelages osseux, notamment au niveau de l'os temporal. 

• Hypertension intracranienne benigne (cephalees, aura a type 
de troubles visuels, hypertension arterielle [HTA]). 

• Otosclerose. 

• Fistule perilymphatique. 

• Dehiscence du canal semi-circulaire anterieur. 

• Dysfonction du tube auditif. 
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Figure 16. Paragangliome vagal gauche (A a C). Imagerie tomographie par emission de positons (TEP) fusionnee avec une tomodensitometrie, imagerie 
TEP fusionnee avec une imagerie par resonance magnetique. 



Figure 17. Paragangliome vagal en imagerie par resonance magnetique : sequences T2 (A), T1 (B), T1 gadolinium avec saturation de la graisse (C). Lesion 
(fleches blanches) au sein de I'espace vasculaire gauche refoulant I'artere carotide interne (C, tete de fleche noire) en avant et en dedans, et la veine jugulaire 
interne en arriere et en dehors (B, tete de fleche blanche), apparaissant en signal T2 heterogene avec lacis vasculaires en asignal T2 (« flow voids », A, tete 
de fleche blanche), isosignal T1 et se rehaussant de maniere importante. 


Origine generate m 

• Anemie : responsable de cephalees et d'acouphenes en general 
non pulsatiles. 


Erethisme cardiaque : lors de palpitations, ce pheno- 
mene est generalement diminue par la manoeuvre de 
Valsalva. 

HTA. 
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■ Examen clinique 

Devant l'importance des differentes etiologies possible, il est 
necessaire de realiser un examen clinique a la fois cardiovasculaire 
et ORL. 

II faut en premier lieu interroger le patient sur la date 
d'apparition de ses acouphenes, leur duree, le caractere pulsatile 
ou non, Revolution au cours du temps, l'existence d'un facteur 
declenchant (traumatisme ?), les parametres pouvant le moduler 
(ambiance sonore, position de la tete, prises medicamenteuses), la 
presence de signes cochleovestibulaires et/ou neurologiques asso- 
cies, le caractere familial ou non, leur repercussion sur la qualite 
de vie. 

Une auscultation au cou, de l'oreille et du crane est indispen- 
sable et peut etre confiee a un specialiste. La description d'un 
acouphene dont la pulsatilite est concomitante aux battements 
cardiaques oriente fortement vers un bruit vasculaire transmis a 
l'oreille. II est decrit comme un souffle parfois declenche par une 
activite ou une position de la tete. 

L'examen ORL comporte une otoendoscopie recherchant des 
signes en faveur d'une pathologie de l'oreille moyenne, un exa- 
men des paires craniennes, notamment des nerfs mixtes en 
nasofibroscopie ainsi que la recherche d'une masse cervicale. 


■ Examens complementaires 

Audiometrie et impedancemetrie 

L'examen audiometrique tonal et vocal est indispensable dans 
tout bilan d'acouphene. II recherche une surdite associee pouvant 
orienter vers une etiologie. La plupart des acouphenes objec- 
tifs etant d'origine vasculaire, il existe rarement une baisse de 
l'audition sauf dans certains cas decrits plus haut. On peut egale- 
ment observer une hyperacousie. 

L'enregistrement du tympanogramme peut objectiver un trace 
de type pulsatile. 

Quant aux examens vestibulaires instrumentaux, caloriques 
pendulaires ainsi que les potentiels evoques auditifs precoces, ils 
ne sont demandes qu'au cas par cas mais trouvent plutot leur place 
dans le bilan des acouphenes subjectifs. 


Echodoppler 

L'echodoppler est un examen interessant au niveau du cou et au 
niveau transcranien car il permet d'etudier la variation d'intensite 
des flux arteriels et veineux, de mettre en evidence les turbulences 
lors d'une fibrillation auriculaire. 


Tomodensitometrie 

Tout acouphene unilateral evoluant depuis plus de deux mois 
doit etre explore du point de vue radiologique [28] . Le scanner 
du rocher est indispensable sans et avec injection, avec recons- 
tructions en haute resolution dans le cas d'acouphenes pulsatiles 
avec tympan anormal faisant evoquer une tumeur vasculaire. 
L'angioscanner est moins pratique en premiere intention en cas 
d'examen clinique normal du fait de son caractere irradiant et de 
la superiority de 1'IRM dans ces cas-la. 


Imagerie par resonance magnetique 
et angio-imagerie par resonance magnetique 

L'lRM du rocher et cerebrale est l'examen de choix a prescrire en 
premiere intention avec injection de produit de contraste, l'angio- 
IRM notamment lorsque l'examen clinique est normal. Elle 
permet de rechercher une cause veineuse arterielle ou tumorale. 
En cas de normalite de 1'IRM, une TDM des rochers haute resolu- 
tion pourra etre demandee secondairement et permet de mettre 
en evidence des anomalies de trajet ou anomalies embryonnaires 
intrapetreuses parfois non visibles en IRM avec l'angio-IRM. 


Si les examens radiologiques ne montrent rien au niveau 
du rocher et de l'encephale, des explorations complementaires 
des vaisseaux du cou par echodoppler, TDM et IRM/angio-IRM 
peuvent etre proposees a la recherche d'une pathologie vasculaire 
cervicale. 


Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 
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Myelopathies aigues 

N. Collongues, S. Kremer, J. de Seze 

Les myelopathies aigues sont caracterisees par une atteinte medullaire dont le nadir est compris entre 
quatre heures et trois semaines apres le debut des symptomes. Partant de cette definition , les causes 
retrouvees sont infectieuses, auto-immunes , paraneoplasiques, toxiques ou idiopathiques. L'interrogatoire 
associe a un examen physique complet permet d'orienter rapidement I'enquete etiologique. L'imagerie 
par resonance magnetique (IRM) medullaire est I'examen de permettant de confirmer le diagnostic. La 
localisation de l'atteinte, son etendue dans le plan axial et sagittal [ la coexistence d'une atteinte meningee 
ou radiculaire, sont autant d'elements qui, associes aux resultats de la ponction lombaire, permettent 
souvent de retrouver la cause. Le traitement des myelopathies aigues est celui de la cause et necessite 
dans tous les cas une prise en charge urgente pour eviter les sequelles. 

© 201 7 Elsevier Masson 545. Tous droits reserves. 


Mots-cles : Myelopathie aigue; Myelite; Myelite partielle; Myelite transverse; Myelite infectieuse; 
Sclerose en plaques; Neuromyelite optique 
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■ Introduction 

Le terme « myelopathie » definit Lensemble des atteintes de 
la moelle epiniere, quelle que soit leur origine. La semiologie 
d'une myelopathie se definit par un syndrome sous-lesionnel cor- 
respondant a une somatotopie medullaire, souvent caracterisee 
par une distribution bilaterale des signes pyramidaux ou sen- 
sitifs, un niveau sensitif franc, une atteinte sphincterienne ou 
thermoalgique isolee, ou la coexistence de signes centraux et peri- 
pheriques sur un meme membre. Un syndrome lesionnel signe 
l'atteinte radiculaire. Celui-ci est principalement observe dans 
les causes compressives ou tumorales, et souvent absent dans les 
autres cas. Enfin, un syndrome rachidien caracterise par une dou- 
leur a la mobilisation des epineuses et/ou une contraction des 
muscles paravertebraux est observe essentiellement dans les pro- 
cessus tumoraux. La myelopathie peut etre visualisee en imagerie 
par resonance magnetique (IRM). Cet examen oriente le clinicien 
vers un mecanisme physiopathologique. 


Le qualificatif « aigu » est ajoute lorsque le mode d'installation 
s'effectue sur quelques heures. La duree precise de l'installation 
des symptomes varie en fonction des auteurs : installation 
en plus de 48 heures mais moins de trois semaines [1] , nadir 
entre quatre heures et trois semaines [2] , ou aggravation maxi- 
male en 24 heures [3] . Quelle que soit la definition utilisee, ces 
intervalles de temps permettent en theorie de s'affranchir des 
myelopathies vasculaires et traumatiques d'apparition soudaine, 
et des myelopathies metaboliques, degeneratives ou postradiques 
d'apparition plus progressive et chronique. Par consequent, ces 
aspects des affections medullaires ne seront pas detailles ici 
mais feront l'objet de chapitres specifiques de ce traite. II faut 
noter que, neanmoins, un certain degre de chevauchement 
entre ces etiologies et leur mode d'installation peut exister en 
pratique, mettant ainsi en avant l'importance du contexte de 
survenue. 

Ce chapitre a pour objectif de traiter les differents aspects et 
les etiologies des myelopathies aigues, comprenant les affections 
infectieuses ou para-infectieuses, auto-immunes, toxiques, para- 
neoplasiques et idiopathiques. 

■ Definitions de la myelopathie 
partielle, transverse 
et longitudinalement etendue 

Definitions cliniques 

Plusieurs definitions cliniques ont emerge ces dernieres annees, 
destinees a preciser l'etendue de l'atteinte medullaire. 

En pratique courante, l'etendue limitee de la myelopathie est 
designee sous le terme de « myelite partielle », egalement rap- 
portee sous l'appellation « myelite aigue partielle transverse », 
ajoutant encore plus a la confusion qui existe autour de ces diffe- 
rents termes. La myelopathie partielle peut etre definie par un 
deficit unilateral ou incomplet, moteur ou sensitif, ou sphinc- 
terien. Cette definition est tres proche de celle mentionnee par 
Scott de la myelite transverse partielle [4] . La confusion entre 
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Tableau 1. 

Definitions semiologiques de la myelite transverse dans la litterature. 

Myelite transverse idiopathique Myelite transverse complete Myelite transverse partielle 

Consortium 2002 Scott 2007 Scott 2007 


Atteinte sensitive, motrice ou dysautonomique 
d'origine medullaire 

Symptomes bilateraux (non necessairement 
symetriques) definissant un niveau sensitif 
Necessite l'exclusion d'autres pathologies 
demyelinisantes (sclerose en plaques, pathologie 
infectieuse, auto-immunes systemiques...) 
Inflammation de la moelle epiniere demontree par 
une pleiocytose du LCR ou un index d'IgG eleve ou 
une prise de gadolinium en IRM 

Nadir entre 4 heures et 21 jours 


Atteinte motrice moderee ou severe 
symetrique et dysautonomie d'origine 
medullaire 

Presence d'un niveau sensitif symetrique 
Idem 


L'inflammation du LCR ou a l'IRM peut 
ne pas etre presente 

Idem 


Atteinte legere sensitive et/ou motrice, bilaterale ou 
unilateral d'origine medullaire. Quand un deficit 
severe est present, une asymetrie marquee est observee 
Symptomes definissant un niveau sensitif (bilateral ou 
unilateral) ou presence d'une IRM typique de myelite 
Idem 


L'inflammation du LCR ou a l'IRM peut ne pas etre 
presente 

Idem 


IRM : imagerie par resonance magnetique ; LCR : liquide cephalorachidien ; IgG : immunoglobuline G. 


myelite partielle et transverse en termes de diagnostic et de pro- 
nostic a place LIRM medullaire en premiere ligne des examens 
complementaires. Cet examen est ainsi devenu un element incon- 
tournable de la reflexion strategique clinique et therapeutique 
et doit desormais etre realise rapidement en cas de suspicion 
d'atteinte medullaire. 

A cette forme particulierement limitee de myelopathie aigue 
s'oppose le cadre nosologique des myelopathies etendues dans 
le plan axial ou longitudinal. Ainsi, le terme « transverse » est 
habituellement employe pour designer une certaine severite des 
manifestations cliniques. Dans la litterature, ce terme est utilise 
de faqon equivoque : « myelite transverse », « myelite transverse 
partielle », « myelite transverse complete », « myelite transverse 
extensive » ou « myelite longitudinale transverse extensive ». La 
multiplicite des termes employes a conduit en 2002 a la publi- 
cation d'un article de revue dans lequel les auteurs ont defini 
le caractere transverse par la presence d'un niveau sensitif a 
l'examen [2] . Une definition complementaire rapportant les spe- 
cificites cliniques de ce type de myelopathie en fonction de leur 
caractere complet ou partiel a ete publiee en 2007 [4] et est rappe- 
lee dans le Tableau 1. Dans cette definition, la myelite transverse 
peut etre plus ou moins complete, correspondant alors a un defi- 
cit sensitivo-moteur bilateral (plus ou moins symetrique) et des 
troubles sphincteriens [2, 4] . 

On note que la myelopathie transverse a alors une definition 
clinique, aucune definition radiologique de ces termes ou meme 
aucune correlation clinicoradiologique n'ayant ete rapportee a 
cette epoque. 

Depuis 2004, l'individualisation de la neuromyelite optique 
(NMO), apres la decouverte des anticorps antiaquaporine-4 (anti- 
AQP4), a revele la valeur predictive diagnostique et pronostique 
pejorative de l'extension longitudinale d'une myelite. Celle-ci est 
definie en IRM par un hypersignal T2 etendu sur au moins trois 
metameres dans le plan longitudinal [5] . Cette donnee, integree 
dans les criteres diagnostiques de la NMO depuis 1999, prend 
plus d'importance encore en 2006 puis en 2008 [5_7] . Les termes 
anglo-saxons utilises pour decrire la myelite de la NMO sont alors 
« myelite extensive », « myelite transverse extensive » ou encore 
« myelite longitudinale transverse extensive ». L'atteinte longitu- 
dinale ne peut pas etre suspectee cliniquement de faqon isolee et 
ne peut etre precisee que par l'IRM. Elle est presque systemati- 
quement associee a une atteinte etendue dans le plan transversal, 
caracterisee par un deficit bilateral severe et a tous les modes. II est 
important de noter que le caractere longitudinalement etendu ne 
prejuge pas du type de syndrome medullaire observe sur le plan 
clinique. 

Par consequent, l'utilisation de plus en plus courante de 
l'IRM medullaire en coupes sagittales et axiales dans le domaine 
des pathologies inflammatoires du systeme nerveux central 
(SNC), ainsi que la valeur diagnostique et pronostique de la 
myelite etendue, a necessite de reconsiderer le cadre nosolo- 
gique des myelites aigues transverses longitudinalement etendues 
(MATLE) afin de guider au mieux le clinicien dans sa demarche 
diagnostique. 


Tableau 2. 

Cadre nosologique de la myelite aigue transverse longitudinalement 
etendue. 

Myelite aigue : nadir entre 4 heures et 3 semaines 
Transverse : syndrome medullaire bilateral (symetrique ou non) moteur, 
sensitif et sphincterien, ou extension de la lesion en IRM dans le plan 
transversal sur une surface > 50 % 

Longitudinalement etendue : extension de la lesion en IRM dans le plan 
longitudinal > 3 segments 

IRM : imagerie par resonance magnetique. 

Donnees en imagerie par resonance 
magnetique 

L'IRM doit explorer l'ensemble de la moelle epiniere pour deter- 
miner l'etendue longitudinale de la lesion, mais egalement les 
racines de la queue de cheval afin de rechercher une atteinte 
radiculaire associee. Un plan de coupe sagittale est suivi d'un 
plan transversal centre sur la lesion. Ainsi sont realisees des 
sequences ponderees en T2, completees dans certains centres par 
une sequence STIR ( short tau inversion recovery), puis des sequences 
ponderees en Tl, suivies si necessaire de sequences ponderees 
en Tl apres injection de gadolinium. Encore a l'heure actuelle, 
l'acquisition en 1,5 Tesla reste preferable compte tenu des nom- 
breux artefacts encore visibles sur les IRM 3 Tesla, malgre une nette 
amelioration de leur qualite recemment. 

Un examen realise dans les premieres heures apres l'apparition 
des symptomes peut etre normal. II sera reconduit dans les 
48 heures. L'IRM ne permet pas a elle seule d'affirmer un meca- 
nisme purement inflammatoire, puisque l'oedeme ou la prise de 
contraste ne sont pas specifiques et s'observent dans d'autres situa- 
tions cliniques comme l'ischemie medullaire ou la myelopathie 
postradiotherapie [8] . 

Ainsi, une premiere caracterisation de la myelopathie partielle 
apparait en 2001, designee alors par une lesion medullaire focale 
dans le plan transversal, souvent triangulaire a base externe 
(Fig. 1) [8] . Une donnee importante est le fait que le niveau cli- 
nique d'un syndrome sous-lesionnel ne correspond pas tou jours 
au niveau de la lesion visible en IRM, celle-ci etant souvent situee 
au-dessus, notamment dans les causes inflammatoires. 

Concernant la myelite transverse, il n'existe actuellement pas 
de definition radiologique en IRM, cette derniere etant avant tout 
clinique. II est tout de meme admis de fagon consensuelle que le 
terme transverse est associe radiologiquement a une lesion medul- 
laire etendue sur au moins 50 % de la surface transversale de la 
moelle. Le caractere etendu dans le plan longitudinal est quant 
a lui bien defini, caracterise par une lesion s'etendant de fagon 
continue sur au moins trois corps vertebraux (Fig. 1). Un travail 
collaboratif frangais a ainsi permis de colliger les pratiques sur le 
territoire national et de proposer une definition de la MATLE, inte- 
grant pour la premiere fois dans sa definition le role de l'IRM en 
coupe axiale et longitudinale (Tableau 2). 
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Figure 1 . Aspect IRM des myelites etendues et des myelites partielles : la myelite longitudinalement etendue est definie en IRM par une extension de la 
lesion dans le plan sagittal au moins egale a 3 metameres (A). Myelite etendue de neuromyelite optique (NMO) en IRM dans le plan sagittal en sequence T2 
(B) etTI avec injection de gadolinium (C) mais aussi dans le plan axial en sequence T2 (D) etTI avec injection de gadolinium (E). Myelite partielle de sclerose 
en plaques (SEP) en IRM sur la sequence T2 dans le plan axial (F) et sagittal (G), prenant le contraste apres injection de gadolinium sur la sequence T1 (H). 
Noter un aspect en hypersignal T2 marque de la myelite de NMO (fleche) et une predominance de I'atteinte de la substance grise (D). 


L'IRM medullaire peut etre completee par une IRM cerebrale 
pour rechercher d'autres lesions associees afin d'affiner le diag- 
nostic etiologique. 

■ Cadre nosologique 
de la myelopathie aigue 

Situations typiques 

Depuis les premieres descriptions des « myelites aigues » en 
1882 [9] , le diagnostic de myelite repose sur des criteres cliniques, 
le suffixe « -ite » designant les affections medullaires d'origine 
inflammatoire, infectieuse ou paraneoplasique. Pour les affections 
medullaires de causes metaboliques, vasculaires, degeneratives ou 
traumatiques, le terme de myelopathie est prefere. Le terme « mye- 
lite » fait reference a un mecanisme inflammatoire, et est done 
consacre a posteriori, apres Pidentification de la cause. Cepen- 
dant, le diagnostic est oriente d'emblee par le mode deinstallation. 
En effet, un mode d'installation aigu, classiquement defini par 
un nadir des symptomes entre quatre heures et trois semaines, 
permet de s'affranchir des causes vasculaires et traumatiques, le 
plus souvent d'apparition soudaine, ainsi que des causes metabo- 
liques, degeneratives et postradiques generalement d'installation 
progressive. Partant de cette definition, le champ etiologique 
des myelopathies aigues comprend les myelites infectieuses/para- 
infectieuses, auto-immunes et paraneoplasiques. Compte tenu de 


leur rarete, une place a part est faite aux myelopathies aigues 
toxiques. Enfin, on traitera des myelopathies idiopathiques. 


Situations atypiques 

Alors que le mode d'installation et les contextes cliniques 
permettent d'orienter vers ces differentes etiologies, certaines 
situations cliniques atypiques sont a connaitre. A titre d'exemple, 
un syndrome medullaire revelant un infarctus peut s'installer 
sur plus de quatre heures, parfois en plusieurs temps, ou etre 
longitudinalement etendu 11 a n h Des pathologies devolution 
classiquement progressive (fistule durale, cause metabolique ou 
postradique) peuvent se reveler de maniere aigue a l'occasion 
d ; une decompensation rapide. 

C'est pour ces raisons qu'il est important d'eliminer en pre- 
mier lieu la presentation atypique d'une etiologie vasculaire 
ou metabolique fortement influencee par le contexte de sur- 
venue. Pour les myelopathies « ischemiques », ces contextes 
sont les suivants : patient masculin, age superieur a 50 ans, 
facteurs de risque cardiovasculaires. Pour les myelopathies « meta- 
boliques », il s'agit des elements suivants : perte de poids, 
intoxication ethylique, troubles du comportement alimentaire, 
malabsorption, chirurgie digestive, troubles cognitifs, troubles 
psychiatriques/hallucinations. Dans ce dernier cas, les dosages 
seriques des vitamines B 12 (par le dosage de Pacide methylmalo- 
nique) et B 9 , de Phomocysteine, du cuivre et de la ceruleoplasmine 
sont realises. 
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Figure 2. Abces epidural cervical a sta- 
phylocoque avec compression medullaire : 
coupe sagittale T2 (A), coupe sagittale T1 
gadolinium (B), coupe sagittale diffusion 
(C) : collection epidurale posterieure eten- 
due de C5 a C 7. Prise de contraste 
peripherique et zone centrale en hyper- 
signal en diffusion evoquant un abces a 
pyogene. Effet de masse sur la moelle avec 
probable hypersignal T2 intramedullaire 
evoquant une souffrance. 


Enfin, la recherche etiologique n'inclut pas la serologie du virus 
humain T-lymphotrope de type I (HTLV-1) pour plusieurs raisons : 

• cliniquement, la myelite n'est jamais aigue, la minorite des 
formes subaigues s'associant a un canal rachidien etroit ; 

• la myelite n'est qu'exceptionnellement transverse ; 

• chez un sujet qui n'est pas originaire d'une zone d'endemie 
(Antilles, Afrique subsaharienne, Amerique du Sud, Japon), la 
serologie HTLV-1 n'est qu'exceptionnellement positive [12] . Par 
ailleurs, meme si ce contexte est present, le caractere longitu- 
dinal reste une exception. En effet, dans la base de donnees 
antillaise d'au moins 100 MATLE, la positivite de la serologie 
HTLV-1 n'a ete observee qu'une seule fois. La aussi, elle doit 
etre interpretee en fonction de la prevalence de la maladie dans 
cette region [13] . 

■ Etiologies des myelopathies 
aigues 

Myelites infectieuses 

Les myelites infectieuses represented une part variable des 
myelopathies aigues selon la definition utilisee. Si Ton se fonde 
sur la notion d'un syndrome infectieux precessif, cette proportion 
est estimee entre 20 et 45 % [1 ' 3 ' 14_17] . En revanche, si la mise en 
evidence d'un agent pathogene est necessaire, cette proportion 
chute a 6 % [8] . Plusieurs situations diagnostiques differentes, cor- 
respondant a une semiologie IRM specifique, sont a distinguer : 
compression directe de la moelle epiniere par un abces le plus 
souvent epidural, lesion infectieuse directe, para-infectieuse ou 
postvaccinale. 

Myelopathie liee a une compression medullaire 

Cette situation clinique se voit principalement avec les agents 
infectieux bacteriens comme le bacille de Koch (BK) ou le 
Staphylococcus aureus, ou parasitaires comme Toxoplasma gon- 


dii. D'autres germes peuvent etre impliques, souvent dans des 
contextes d'immunodepression ou d'anomalies anatomiques de 
la moelle ou de la colonne vertebrale. Les abces compressifs ne 
sont qu'exceptionnellement de localisation intramedullaire ou 
sous-durale, et sont generalement des extensions epidurales de 
lesions osseuses. 

Le tableau clinique se developpe souvent sur quelques jours 
avec de la fievre et une raideur meningee. En cas d'abces epidural, 
dans la plupart des cas, une raideur rachidienne et des douleurs 
sont localisees au niveau de l'abces. La myelopathie evolue le plus 
souvent de fagon chronique sur un mode progressif, mais celle-ci 
peut aussi evoluer sur le mode aigu ou subaigu, necessitant un 
bilan d'imagerie par IRM de fagon urgente. 

Infection a Staphylococcus aureus 

Ce germe est retrouve dans 67 % des cas d'abces infectieux, 
15 % d'entre eux etant une souche resistante a la methicilline [18] . 
II s'agit la plupart du temps d'infection survenant sur un terrain 
favorisant : diabete, toxicomanie avec drogues injectables, alcoo- 
lisme, insuffisance renale chronique, infection cutanee ou des 
tissus mous ou endocardite, intervention chirurgicale ou immu- 
nodepression [18 ' 19] . II est tres rare que l'atteinte primitive soit 
epidurale, elle est le plus souvent secondaire a une spondylodis- 
cite ou a une arthrite septique. L'aspect de l'abces en IRM n'est 
pas specifique du germe implique. II apparait en hyper signal T2 
et hyposignal T1 avec une prise de contraste annulaire (fig. 2). La 
realisation d'une sequence de diffusion peut montrer un hypersi- 
gnal avec une restriction de V apparent diffusion coefficient (ADC), 
temoin des abces a pyogenes [20] . Le diagnostic est fait par ponc- 
tion de l'abces et analyse mycologique, meme si la rentabilite n'est 
pas tres bonne [14] . La ponction lombaire (PL) n'est pas recomman- 
dee compte tenu du risque potentiel de diffusion de l'infection. Le 
traitement repose sur une antibiotherapie adaptee et une exerese 
chirurgicale de l'abces. 

Tuberculose 

Les atteintes de la tuberculose sont les plus frequentes des 
atteintes medullaires bacteriennes dans les pays en voie de 
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Figure 3. Abces intramedullaires toxo- 
plasmiques : coupe sagittale T2 (A), 
coupe sagittale T1 gadolinium (B), coupe 
axiale T1 gadolinium (C) : prises de 
contraste intramedullaires en forme de 
cible avec un nodule central excentre. 
CEdeme perilesionnel. 


developpement. Ces atteintes sont surrepresentees chez 
les patients immunodeprimes, atteints par le virus de 
rimmunodeficience humaine (VIH) ou transplants [21] . On 
distingue cinq types d'atteintes de mecanisme different : 

• tuberculose du corps vertebral et compression medullaire par 
contiguite (abces, granulomatose ou luxation) ; 

• granulomatose epidurale compressive sans atteinte osseuse ; 

• vascularite medullaire avec thrombose ; 

• tuberculome intramedullaire ; 

• arachnoidite. 

En cas de tuberculose, le liquide cephalorachidien (LCR) montre 
une hypercytose initialement panachee ou a predominance de 
polynucleaires. Une hypoglycorachie peut etre observee ainsi 
qu'une hyperproteinorachie souvent importante correspondant 
a plusieurs grammes par litre. En cas d'arachnoidite isolee, le LCR 
peut etre normal ou montrer une hyperproteinorachie isolee. 

Dans tous les cas, le diagnostic de certitude repose sur 
l'isolement du germe dans le LCR ou apres ponction de l'abces 
par examen direct, culture ou polymerase chain reaction (PCR) [22] . 

Le traitement est fonde sur une antibiotherapie speci- 
fique. Cependant, aucun consensus n'existe quant au nombre 
d'antituberculeux ni sur la duree du traitement ou l'utilisation 


concomitante d'une corticotherapie. Une chirurgie peut etre 
parfois proposee, surtout en cas d'atteinte vertebrale avec 
compression medullaire. 

Toxoplasmose 

La toxoplasmose medullaire est rare et se voit essentiellement 
chez les patients immunodeprimes par le VIH [23] . Elle se manifeste 
par un abces medullaire (Pig. 3) qui peut montrer un aspect tumo- 
ral avec effet de masse [24] . Le diagnostic repose sur la positivite 
des anticorps dans le LCR et, plus rarement, la biopsie medullaire 
quand la situation clinique ne permet pas d'eliminer un possible 
lymphome medullaire. 

Myelite comme consequence directe de I'infection 

Dans ces myelites, l'agent infectieux entraine une lesion directe 
de la moelle epiniere. La symptomatologie associe une fievre et 
des signes generaux non specifiques. La fievre peut etre contem- 
poraine des symptomes neurologiques ou se terminer quelques 
jours avant leur apparition dans un tiers des cas environ. La semio- 
logie medullaire est celle d ; une myelite transverse d'aggravation 
progressive sur 2 a 3 jours. D'autres atteintes neurologiques 
notamment peripheriques comme la meningoradiculite peuvent 
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Figure 4. Myelomeningo radiculite a Epstein-Barr virus (EBV) : coupes sagittales T2 (A, C), coupes sagittales T1 gadolinium (B, D) : hypersignal T2 
intramedullaire etendu associe a une prise de contraste leptomeningee et des racines de la queue de cheval. 


Tableau 3. 

Principaux virus responsables de myelopathie aigue. 


Groupe des virus herpes 

Cytomegalovirus (CMV) 


Epstein-Barr virus (EBV) 


Virus herpes simplex 1 et 2 (HSV) 


Virus de la varicelle et du zona (VZV) 

Groupe des enterovirus 

Poliovirus 1, 2, 3 


Coxsackievirus 


Enterovirus 


Echovirus 

Virus des hepatites 

Hepatite B (VHB) 


Hepatite C (VHC) 


parfois etre associees (Fig. 4), ce qui est un element differencial 
des myelites auto-immunes qui sont souvent de localisation cen- 
trale uniquement. La topographie lesionnelle est principalement 
thoracique ou lombaire, a l'origine de troubles sphincteriens pre- 
coces. Les germes a l'origine de ces myelites sont multiples et 
doivent etre recherches activement (Tableau 3). Des agents tels 
que le virus West Nile, le virus de l'encephalite a tiques centro- 
europeenne, le virus John-Cunningham ou encore le virus Zika 
peuvent aussi etre responsables de myelites aigues [25-28] . Cer- 
tains ont un pronostic particulierement mauvais compte tenu 
de leur toxicite vasculaire comme c'est le cas avec le virus 
herpes simplex (HSV), le cytomegalovirus (CMV) ou le virus 
varicelle-zona (VZV) [29-31] . L'interrogatoire permet d'orienter le 
diagnostic etiologique en fonction du terrain clinique et du type 
d'immunosuppression. Les myelites a CMV ou VZV surviennent 
essentiellement chez les immunodeprimes infectes ou non par le 


VIH [30 ' 32] . Le VIH en lui-meme ne donne pas de myelopathie aigue 
severe mais plutot une myelopathie vacuolaire d'aggravation 
progressive [33] . Cependant, de rares cas de myelopathie aigue 
spontanement regressive ont ete decrits pendant la phase de sero- 
conversion ou durant revolution de la maladie. L'atteinte par le 
poliovirus a 1'origine de la poliomyelite anterieure aigue n'est pas 
traitee dans ce chapitre. 

LTRM retrouve principalement une MATLE qui n'est pas speci- 
fique du mecanisme infectieux. Une des specificites des atteintes 
medullaires infectieuses est la frequente association IRM a une 
fine prise de contraste leptomeningee et a des prises de contraste 
radiculaires touchant en particulier des racines de la queue de 
cheval. 

Compte tenu de leur particuliere gravite, de leurs specificites 
physiopathologiques et IRM, il est possible d'illustrer ce chapitre 
avec les agents infectieux suivants : 

• pour les virus : HSV de type 1 et 2 (HSV1-2), CMV, VZV ; 

• pour les bacteries : Treponema pallidum, Borrelia burgdorferi ; 

• pour les parasites : schistosomiase. 

Groupe des virus herpes simplex 

Virus herpes simplex de type 1. La myelite a HSV1 est 
rare mais de mauvais pronostic, pouvant parfois conduire au 
deces [34] . Elle peut survenir chez le sujet immunodeprime ou age 
immunocompetent. L'association a des lesions cutanees ou une 
encephalite permet d'evoquer rapidement ce germe. Des myelites 
recurrentes ont rarement ete decrites [35] . LTRM est frequemment 
anormale, les lesions pouvant correspondre a une MATLE ou a une 
myelite partielle. L'analyse du LCR retrouve une pleiocytose lym- 
phocytaire et une hyperproteinorachie moderee. Le diagnostic est 
documente par l'augmentation du taux d'anticorps anti-HSV dans 
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le sang et surtout par la detection du virus par PCR dans la PL. Des 
la suspicion du diagnostic, un traitement antiviral par aciclovir 
doit etre mis en place et ajuste en fonction du resultat de la PCR 
dans le LCR [36] . 

Virus herpes simplex de type 2. Comme la myelite a HSV1, 
la myelite a HSV2 est devolution defavorable et laisse sou- 
vent d'importantes sequelles [37] . L'analyse histopathologique des 
lesions a revele de larges zones de necrose contenant des anti- 
genes viraux et une vascularite medullaire [29 ' 38] . Cette myelite 
se voit essentiellement chez les enfants ou l'adulte immunode- 
prime. La symptomatologie est celle d'une myelite transverse 
avec, au premier plan, des dysesthesies des membres inferieurs, des 
paresthesies genitales et des troubles sphincteriens. Une eruption 
cutanee peut etre identifiee, touchant principalement les regions 
genitales. Cette myelite, en plus de son tres mauvais pronostic, 
a la particularity de pouvoir recidiver de fagon contemporaine 
aux eruptions cutanees [39] . UIRM retrouve une MATLE. Le LCR 
peut retrouver une pleiocytose a predominance de polynucleaires 
ou une hyperlymphocytose. Une hyperproteinorachie peut etre 
associee a une glycorachie normale ou parfois abaissee, ce qui ne 
doit pas orienter forcement vers une cause bacterienne. La strate- 
gic diagnostique et therapeutique est identique a celle effectuee 
en cas de myelite a HSV1. 

Cytomegalovirus. La myelite a CMV survient essentielle- 
ment chez les patients atteints par le VIH au stade sida mais 
peut aussi survenir exceptionnellement chez les immunocompe- 
tents [40_42] . Elle est souvent associee a une polyradiculonevrite 
pouvant atteindre les nerfs craniens [43] . La myelite s'aggrave sur 
plusieurs jours avec une symptomatologie de myelite transverse 
preservant souvent la proprioception [44] . Dans la majorite des cas, 
l'atteinte neurologique est associee a d'autres manifestations cli- 
niques comme la retinite, Eatteinte digestive ou pulmonaire qu'il 
faut systematiquement rechercher. L'IRM est normale dans 40 a 
50 % des cas mais montre autrement soit une MATLE, soit une 
prise de contraste des racines correspondant a la polyradiculo- 
nevrite [43] . Noter que le CMV peut entrainer une myelopathie 
ischemique liee a une vascularite necrosante de mauvais pronos- 
tic [30] . 

Le LCR est anormal dans 75 % des cas, avec une pleiocy- 
tose a polynucleaires neutrophiles ou une hyperlymphocytose, 
une hyperproteinorachie moderee et une hypoglycorachie dans 
un tiers des cas. Le diagnostic de certitude est fait sur la 
detection d'une viremie, d'une virurie ou d'une replication 
dans le LCR par PCR. Le traitement repose sur l'utilisation de 
ganciclovir [45] . 

Virus de la varicelle et du zona. La myelite peut se voir chez 
les immunodeprimes et notamment lors de traitements immu- 
nosuppresseurs comme le fingolimod, la corticotherapie ou les 
anti -tumor necrosis factor alpha (anti-TNLa) [46] . Elle peut ega- 
lement survenir chez les patients ages immunocompetents. La 
myelite est contemporaine ou non du zona [47 ' 48] . Quand celui-ci 
survient, il est localise le plus souvent au thorax et apparait deux 
semaines avant le debut de la myelite. Les symptomes debutent 
du cote de la lesion cutanee par un deficit moteur qui se complete 
le plus souvent en un tableau de myelite transverse en 1 a 
3 semaines. Cependant, d'autres formes cliniques sont a connaitre 
comme le syndrome de Brown-Sequard ou encore son association 
a une polyradiculonevrite [49 ' 50] . Plus rarement, la myelite evolue 
rapidement sur quelques heures, realisant un tableau de vascu- 
larite necrosante de pronostic catastrophique [31 ' 51] . L'lRM est 
souvent anormale, realisant un tableau de MATLE ou retrouvant 
une prise de contraste des racines en cas de polyradiculonevrite 
associee. La myelite peut predominer au niveau des cordons pos- 
terieurs [52] . 

La PL peut etre normale, surtout au debut de l'infection, ou 
montrer une meningite lymphocytaire avec hyperproteinorachie. 
La glycorachie est normale. La detection du virus pas PCR dans le 
LCR permet de poser definitivement le diagnostic [51] . 

Le traitement repose sur l'aciclovir aux memes doses que 
pour l'encephalite herpetique. La reponse therapeutique n'est pas 
bonne et depend de sa precocite ou de la survenue d'un ramollisse- 
ment hemorragique [53] . La myelite du VZV fait partie des myelites 
mortelles pour laquelle un traitement antiviral doit etre instaure 
en extreme urgence. 


Syphilis 

La manifestation medullaire aigue de cette infection est carac- 
teristique de la phase secondaire de la maladie, lors de la diffusion 
par voie hematogene du T. pallidum. Lors de cette phase menin- 
govasculaire, une myelite a predominance lombosacree peut 
s'observer, associee ou non a une atteinte des arteres spinales 
anterieures ou posterieures [21] . Cette complication est devenue 
exceptionnelle compte tenu de l'utilisation repandue de la peni- 
cilline. Elle est neanmoins de mauvais pronostic en cas d'ischemie 
medullaire associee [54] . Une pachymeningite peut egalement 
orienter le diagnostic etiologique. L'analyse du LCR retrouve 
une hyperlymphocytose avec hyperproteinorachie, presence de 
bandes oligoclonales et parfois une hypoglycorachie. Le diagnos- 
tic est avant tout serologique { venereal disease research laboratory 
[VDRL], Treponema pallidum hemagglutination assay [TPHA], fluo- 
rescent treponema-antibody absorption [LTA-ABS]) dans le sang et 
le LCR. Le traitement repose sur l'utilisation de fortes doses de 
penicilline [55] . 

Lyme 

Les myelites aigues sont rares et s'associent frequemment 
a une atteinte radiculaire cranienne ou spinale. Celles-ci sur- 
viennent majoritairement a la phase aigue, lors de l'apparition de 
l'erytheme migrant [56] . L'atteinte est une MATLE souvent severe 
cliniquement, confinant a la paraparesie dans pres de 75 % des cas, 
mais pouvant aussi se limiter plus rarement a une atteinte sphinc- 
terienne ou cordonale posterieure [57 ~ 59] . Parfois, la myelite n'est 
pas visualisee a l'IRM, une possible prise de contraste leptome- 
ningee peut alors orienter le diagnostic, meme si celle-ci n'est pas 
specifique, et peut se retrouver dans toutes les infections. L'etude 
du LCR montre une meningite lymphocytaire et une hyperpro- 
teinorachie. Une syn these intrathecale est frequente, surtout en 
cas de radiculite associee. L'infection a B. burgdorferi est evoquee 
lors de la mise en evidence d'anticorps specifiques dans le sang 
par une technique enzyme linked immunosorbent assay (Elisa), sou- 
vent completee par un western blot. Le neurolyme est quant a 
lui precise lors de la detection dans le LCR d'un index de syn- 
these intrathecale d'immunoglobuline (Ig) anti-B. burgdorferi par 
Elisa ou par la mise en evidence du germe en PCR, meme si cette 
derniere technique est specifique mais peu sensible [6a 61] . Le trai- 
tement utilise en priorite est la ceftriaxone, suivi de la doxycycline 
ou de l'amoxicilline. 

Schistosomiase 

La schistosomiase est la seconde endemie parasitaire dans le 
monde apres le paludisme. L'atteinte medullaire est plus due 
a Schistosoma mansoni (Afrique, Amerique du Sud, Caraibes) 
qu'a S. haematobium (Afrique) qui entraine principalement des 
atteintes cerebrales [62] . Les myelites aigues se voient lors de la 
primo-infection. Ces myelites sont la consequence de granulomes 
contenant les oeufs de ces vers hematophages. Ils sont alors extra- 
ou intrathecaux ou intramedullaires et siegent habituellement 
sous le niveau T9, essentiellement dans le cone terminal [63] . 
Parfois, la reaction inflammatoire permet de visualiser une mye- 
lite transverse a l'IRM, de niveau thoracique bas ou lombaire. 
D'exceptionnels cas de thrombose de l'artere spinale anterieure 
ont ete decrits. L'atteinte clinique est souvent severe, avec parapa- 
resie plus ou moins flasque, abolition des reflexes osteotendineux, 
troubles sensitifs et sphincteriens [64] . Le LCR contient 30 a 40 % 
d'eosinophiles avec une hyperlymphocytose, une hyperprotei- 
norachie avec ou sans bandes oligoclonales, et une glycorachie 
normale ou abaissee. Comme pour le neurolyme, un index de 
synthese intrathecale peut etre effectue, permettant de differen- 
cier les infections evolutives des cicatrices serologiques [65] . Le 
diagnostic de certitude se fait sur la decouverte des oeufs dans 
les selles, les urines ou la biopsie rectale. Des la suspicion diag- 
nostique, un traitement urgent par praziquantel doit etre initie, 
parfois associe a une corticotherapie. Une fois traitee efficace- 
ment, la myelite a une evolution favorable dans plus de 80 % 
des cas. 

Myelite para-infectieuse et postvaccinale 

Les myelites aigues para-infectieuses, dont le mecanisme phy- 
siopathologique peut etre rapproche des myelites postvaccinales, 
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sont frequentes. Ces myelopathies sont liees a un dysfonctionne- 
ment transitoire du systeme immunitaire genere par l'infection, 
aussi appele reaction immunoallergique postinfectieuse. Elies 
s'inscrivent principalement dans le cadre d'une encephalomye- 
lite aigue disseminee (EMAD) mais peuvent parfois etre confinees 
a une expression medullaire. En IRM, Eatteinte medullaire est une 
MATLE, focale ou mutifocale [66_68] . Le tableau clinique est sou- 
vent severe, cependant une resolution spontanee est possible. Un 
traitement par bolus de corticoides intraveineux a forte dose est 
habituel et permet de faire regresser rapidement la quasi-totalite 
des symptomes. 

Myelites auto-immunes 

Les myelites auto-immunes comportent un grand nombre 
d'etiologies. La principale etiologie est la sclerose en plaques (SEP) 
qui constitue pres de 50 % des myelopathies aigues toutes presen- 
tations confondues [8] . La frequence est augmentee si Eon ne prend 
en compte que les myelites partielles mais diminue si Eon consi- 
der seulement les myelites transverses (environ 10 a 15 %) [69] . 
Ainsi, la semiologie clinique et surtout IRM est importante pour 
orienter le diagnostic (cf. supra). Dans ce paragraphe, les myelites 
associees a une SEP, une NMO, ou une sarcoidose ne seront abor- 
dees que succinctement (ces pathologies faisant toutes partie d'un 
chapitre specifique de V Encyclopedic medico-chirurgicale ) . 

Sclerose en plaques 

Les myelopathies associees a une SEP sont le plus souvent de 
debut subaigu, a predominance sensitive et devolution favorable. 
II s'agit de la presentation initiale de la SEP dans 20 a 30 % des cas 
selon les etudes portant sur les syndromes cliniques isoles [70> 71] . 
L'lRM montre habituellement une ou plusieurs lesions de petite 
taille couvrant moins de deux metameres dans le plan sagittal et 
moins d'une hemi-moelle dans le plan axial (Fig. 1). La frequence 
de la survenue d'une SEP apres un premier episode de myelite 
partielle varie selon la duree de suivi et les donnees des autres 
examens complementaires. Dans l'etude de Bourre et al., qui est 
la plus longue en termes de suivi, 63 % des patients developpent 
une SEP apres en moyenne huit ans de suivi [72] . Cette frequence 
augmente a 92 % en cas d'anomalie du LCR (bandes oligoclonales) 
et de 1'IRM cerebrale (au moins une lesion) mais est tres basse (8 %) 
en cas de normalite de ces deux examens. 

Les cas de myelopathie transverse sont plus rares mais non 
exceptionnels. Les myelopathies associees a une SEP represented 
environ 10 a 20 % des myelopathies transverses [69] . Elies 
s'inscrivent parfois dans un tableau plus large de type EMAD. Dans 
ce cas, Revolution est le plus souvent monophasique sans evolu- 
tion vers une SEP, mais environ 30 % des patients evolueront tout 
de meme vers une SEP, avec un risque plus eleve en cas de bandes 
oligoclonales a la PL et d'epargne de la substance grise (cortex 
et noyaux gris centraux) a 1'IRM [73] . En ce qui concerne le pro- 
nostic de ces myelopathies inaugurales de SEP, il ne semble pas 
plus pejoratif qu'une atteinte optique ou encephalique, notam- 
ment dans les etudes therapeutiques portant sur les syndromes 
cliniques isoles. 

Neuromyelite optique 

Bien que faisant partie d'un chapitre separe, il est difficile de 
ne pas evoquer la NMO dans les etiologies des myelopathies 
inflammatoires. En effet, il s'agit du principal diagnostic diffe- 
rentiel de la SEP devant la survenue d'une myelopathie aigue. La 
decouverte en 2004-2005 d'un anticorps specifique de la mala- 
die (anti-AQP4) [74 ' 75] a permis de reviser un certain nombre 
de diagnostics de SEP ou de myelopathies de causes indeter- 
minees. La valeur predictive de cet anticorps apres un premier 
episode de myelopathie aigue transverse au regard du risque de 
rechute medullaire ou visuel est de plus de 50 % a un an, jus- 
tifiant actuellement un traitement immunosuppresseur en cas 
de premier episode de myelopathie aigue avec anti-AQP4 [76] . 
Les criteres de NMO ont d'ailleurs ete recemment elargis dans 
ce cadre, permettant de poser les diagnostics de NMOSD (NMO 
spectrum disorder ou spectre NMO) plus precocement [77] . Plus 


recemment, un deuxieme anticorps ( anti-myelin oligodendrocyte 
glycoprotein [MOG]), dont la specificite reste a evaluer, a ete decou- 
vert [78 ' 79] . Les presentations sont assez souvent monophasiques 
et le pronostic un peu moins pejoratif que dans les formes avec 
anticorps anti-AQP4, mais la specificite de cet anticorps reste a 
preciser, notamment chez l'enfant. 

Dans la NMO, les myelopathies sont aigues et souvent severes. 
L'aspect en IRM est habituellement celui d'une MATLE avec un 
oedeme important et une prise de contraste (Fig. 1). Parmi les 
MATLE, Eatteinte de la substance grise et l'aspect en hypersignal 
marque en T2 semblent specifiques de la NMO (Fig. 1) [80] . Beau- 
coup plus rarement, la myelite peut etre partielle [81] . 

La possibility de poser le diagnostic de NMO precocement a 
bien evidemment un impact therapeutique. Compte tenu de la 
severite de ces tableaux de myelopathie, la mise en route d'un 
traitement immunosuppresseur des le premier episode en cas 
de positivite des anticorps s'impose. Plusieurs etudes ont mon- 
tre l'impact largement superieur des immunosuppresseurs sur les 
traitements immunomodulateurs habituellement utilises dans la 
SEP [82] , voire l'effet contraire de certaines de ces molecules comme 
les interferons, le natalizumab, l'alemtuzumab ou le fingolimod. 
La distinction entre SEP et NMO, si elle est le plus souvent facile 
a faire devant les differences de presentations cliniques et IRM 
(cerebrale et medullaire), reste un element majeur de la discussion 
puisqu'actuellement, dans un cas comme dans l'autre, les patients 
sont le plus souvent traites des le premier episode neurologique. 

Myelopathies aigues et maladies systemiques 

Les principales maladies systemiques associees aux myelopa- 
thies aigues sont le syndrome de Gougerot-Sjogren (SGS) et le 
lupus. Ces myelopathies sont souvent associees a la NMO, ne 
modifiant pas la prise en charge therapeutique de la NMO [83] . 
En revanche, il existe des cas non associes a la NMO, et la phy- 
siopathologie en est alors assez discutee. En effet, notamment 
dans le lupus, deux mecanismes physiopathologiques peuvent 
etre observes [84] . Dans certains cas, le tableau clinique et radio- 
logique ressemble a une ischemie medullaire (survenue brutale, 
atteinte severe, atteinte IRM predominant ou atteignant exclusi- 
vement la substance grise, etc.). Ces tableaux sont souvent associes 
a des anticorps antiphospholipides (syndrome des antiphospho- 
lipides [SAPL]). Il existe egalement des cas de myelopathies aigues 
liees a un SAPL sans lupus avec souvent un caractere recidivant [85] . 
La presentation clinique des myelopathies aigues liees au SGS est 
plutot sur un mode inflammatoire, avec le plus souvent un hyper- 
signal etendu, proche de ce qui est observe dans la NMO. Devant 
une myelopathie aigue, un SGS doit etre recherche attentivement, 
et la recherche doit etre renouvelee a distance car les mani- 
festations neurologiques du SGS peuvent preceder l'arrivee du 
syndrome sec et des anomalies biologiques et morphologiques [86] . 

De fagon generate, toutes les maladies de systeme ont soit des 
hypersignaux medullaires ressemblant a ceux de la SEP, soit des 
atteintes medullaires etendues mais avec tres peu ou pas de prise 
de contraste. 

Sur le plan therapeutique, malgre l'absence d'etudes randomi- 
sees, il existe un relatif consensus sur le traitement de la phase 
aigue par bolus de corticoides intraveineux (3-5 g) et d'un relais 
assez rapide par cyclophosphamide pour limiter les sequelles [87] . 
L'ajout d'un antiagregant, voire d'un anticoagulant, notamment 
en cas d'anticorps anticardiolipine, se discute au cas par cas mais a 
une certaine logique si Eon considere que certains de ces tableaux 
repondent au moins en partie a un mecanisme vasculaire. 

Sarcoidose 

La sarcoidose est associee de fagon non exceptionnelle a des 
tableaux de myelopathies mais celle-ci s'exprime le plus souvent 
sur un mode subaigu voire chronique avec parfois des difficul- 
tes a differencier ces tableaux d'une pathologie tumorale [88] . 
Il s'y associe assez frequemment une atteinte leptomeningee 
qui est tres evocatrice de granulomatose. En IRM, Eatteinte est 
alors etendue avec une prise de contraste leptomeningee et radi- 
culaire micronodulaire. Les manifestations neurologiques de la 
sarcoidose peuvent etre isolees, mais dans plus de 80 % des 
cas il existe une atteinte extraneurologique [89] . Il faut done 
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s'attacher a les rechercher, permettant ainsi d'eviter une biopsie 
medullaire, de realisation tou jours delicate. La PL (lymphocytose, 
hyperproteinorachie, rapport CD4/CD8 diminue), le TEP-scan, le 
dosage de l'enzyme de conversion, le scanner thoracique et la 
biopsie des glandes salivaires accessoires sont autant d'examens 
qui peuvent eventuellement apporter des arguments directs ou 
indirects en faveur de cette hypothese. Le traitement d'une 
myelopathie sarcoidosique est le meme que pour les autres 
localisations systemiques et notamment neurologiques de la sar- 
coidose : corticoides intraveineux a forte dose avec relais par voie 
orale a dose decroissante pendant une duree de plusieurs mois 
puis methotrexate/cyclophosphamide/anti-TNFa en traitement 
de fond, en fonction de la severite et de la reponse au traitement 
initial [90] . 

Autres pathologies dysimmunitaires 

Des cas exceptionnels ont ete rapportes, notamment associes a 
une maladie de Wegener ou de Churg et Strauss [91] . Ces tableaux 
restent cependant rares et peuvent etre pris en charge comme les 
autres myelopathies aigues auto-immunes, notamment sur le plan 
therapeutique avec, au premier plan, l'utilisation du cyclophos- 
phamide. 

Myelopathies toxiques 

Chimique 

Heroine 

Des myelopathies aigues ont ete decrites suite a la prise 
d'heroine par voie intraveineuse ou intranasale, seule ou associee 
a d'autres substances [92-95] . Ces myelopathies surviennent genera- 
lement chez des heroinomanes apres une periode d'abstinence [95] 
mais aussi chez des consommateurs chroniques [92] . Un cas apres 
une premiere prise d'heroine a egalement ete publie [96] . Ces mye- 
lopathies sont souvent transverses avec une paraparesie severe [97] . 
La toxicite medullaire pourrait avoir de multiples origines, sou- 
vent intriquees et biaisees par la prise concomitante d'autres 
substances. Parmi les mecanismes impliques, il a ete decrit une 
toxicite directe de l'heroine, une vascularite, une hypotension 
ou une reaction d'hypersensibilite [98] . Dans cette derniere hypo- 
these, l'heroine pourrait jouer le role d'haptene et se coupler a une 
proteine medullaire afin d'engendrer une reaction immunoaller- 
gique [93] . Un traitement par corticoides ou echanges plasmatiques 
sanguins peut alors etre indique. Le pronostic de la myelopathie 
depend du mecanisme implique, allant du deces dans les necroses 
medullaires [92 ' 94> 99] a une recuperation complete au bout d'un 
mois lors d'une reaction d'hypersensibilite [92, 97] . 

Medicaments cytotoxiques 

Des myelopathies peuvent survenir de fagon soudaine, aigue 
ou retardee de plusieurs mois apres l'injection intrathecale de 
methotrexate, de cytosine arabinoside, de thiotepa ou de ste- 
roides [100_102] . Leur frequence est difficile a estimer mais elle est 
tres rare avec le methotrexate [100] et peut representer jusqu'a 2,5 % 
des patients traites par cytosine arabinoside [101] . Le tableau Cli- 
nique est varie en intensite et peut comprendre des douleurs des 
membres inferieurs, une paraplegie, une tetraplegie, des troubles 
sphincteriens ou un niveau sensitif. L'IRM medullaire est sou- 
vent initialement normale et peut montrer ensuite un aspect de 
myelite inflammatoire avec oedeme ou parfois une atteinte loca- 
lisee aux cordons posterieurs, lateraux, ou a la substance grise 
(Fig. 5) [ 103 ~ 105 ]. Fe mecanisme physiopathologique reste hypo- 
thetique. Des taux eleves de myelin basic protein (MBP) ont ete 
detectes chez des patients traites par methotrexate intrathecal, 
plaidant en faveur d'une inflammation locale. Cependant, chez 
ces patients, l'aspect IRM de certaines myelopathies chroniques 
retardees ainsi que la reponse a un traitement substitutif par 
folate sont en faveur d'une carence folique [106] . Fe probleme a la 
phase aigue est de distinguer une complication de la chimiothe- 
rapie d'une evolution de l'hemopathie. Dans ce contexte, le FCR 
peut montrer une pleiocytose moderee et une hyperproteinora- 
chie. F' evolution peut se faire vers la regression ou bien laisser des 
sequelles. 


Anesthesie epidurale 

Fa survenue d'une myelopathie aigue au decours d'une anes- 
thesie epidurale est un evenement rare, estime a un cas pour 
11 000 anesthesies [107] . Fes causes de ces accidents sont mul- 
tiples : ischemie medullaire favorisee par la toxicite directe du 
produit anesthesique, hematome epidural, hypotension prolon- 
gee, position du patient lors de l'anesthesie. Celle-ci peut etre due 
a une compression liee a la quantite de liquide anesthesique, ou a 
une toxicite plus importante de celui-ci dans certaines conditions 
anatomiques augmentant sa concentration locale (canal lombaire 
etroit). 

Differents tableaux cliniques de pronostic variable ont ete 
decrits. Habituellement, les patients developpent quelques heures 
a quelques jours apres l'intervention un tableau d'atteinte medul- 
laire regressive. 

Myelopathie apres electrocution 

Fes signes neurologiques lors d'une electrocution peuvent etre 
repartis en quatre groupes selon la classification de Chering- 
ton [108] . Fe plus souvent, ils apparaissent immediatement puis 
sont soit transitoires (groupe 1), soit permanents (groupe 2). Cer- 
taines manifestations sont retardees de 1 jour a 6 semaines (en 
moyenne 1 semaine), correspondent done a des myelopathies 
aigues et appartiennent alors au groupe 3 de la classification. 
Fes signes neurologiques s'aggravent alors sur une periode de 2 
a 14 jours. Fe tableau est celui d'une paraparesie ou d'une 
quadriparesie spastique associee a des troubles de la sensibilite 
profonde. Fes troubles sphincteriens sont inhabituels. F'analyse 
du FCR peut montrer une hyperproteinorachie sans pleiocytose. 
Fes autopsies realisees chez ces patients retrouvent des hemor- 
ragies petechiales, une degenerescence retrograde des faisceaux 
pyramidaux et des motoneurones, ou une demyelinisation sans 
perte axonale t 109 - 111 ]. Fe groupe 4 correspond a des hematomes 
sous-duraux, epiduraux ou sous-arachnoidiens. 


Myelites paraneoplasiques 

Ces myelites sont rares et evoluent au cours d'un cancer. Feur 
evolution est plutot chronique et progressive, mais des cas excep- 
tionnels d'evolution aigue monophasique ou a rechute ont ete 
decrits [U2] . Fes femmes sont touchees dans 60 % des cas, l'age 
median de debut est estime a 62 ans, et la myelite precede 
generalement la decouverte du cancer de plusieurs mois [113] . Fe 
mecanisme implique est lie a la reponse immunitaire contre le 
cancer, qui genere une reaction auto-immune contre de nouveaux 
antigenes intracellulaires ou extracellulaires. Fes antigenes intra- 
cellulaires entrainent une reponse lymphocytaire cytotoxique 
qui ne les rend pas directement pathogenes. A l'oppose, les 
antigenes extracellulaires entrainent une reponse immunitaire 
humorale ou la toxicite de ces anticorps est directe. Fes deux 
anticorps onconeuronaux les plus frequemment retrouves sont 
les anti-amphiphysine et anti -collapsin response mediator protein 5 
(anti-CRMP5) dans les cancers du sein et du poumon [112> 114] . 

Fa myelite est une MATFE symetrique, souvent limitee a 
une region anatomique definie : cordons posterieurs, faisceaux 
lateraux, substance grise centromedullaire [113 l* Des phenotypes 
radiologiques semblables a ceux des maladies du spectre de la 
NMO ont ete decrits [115] . Fes principaux anticorps onconeuro- 
naux retrouves dans les myelites paraneoplasiques sont listes dans 
le Tableau 4. 

Fe traitement des myelites paraneoplasiques repose sur le trai- 
tement du cancer. Fes manifestations neurologiques peuvent etre 
traitees initialement par 3 a 5 cures de 1 g de methylpredniso- 
lone (MP) suivies par des immunoglobulines intraveineuses ou 
des echanges plasmatiques en cas de non-reponse. II n'y a pas de 
consensus sur la strategic therapeutique a adopter apres la phase 
aigue. II est recommande de favoriser Faction immunosuppressive 
sur les lymphocytes T en cas d'antigenes onconeuronaux intracel- 
lulaires (corticosteroides, mycophenolate mofetil, azathioprine, 
cyclophosphamide) et Faction sur le lymphocyte B (rituximab) 
en cas d'antigenes onconeuronaux extracellulaires [116] . 
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Figure 5. Myelopathie toxique au methotrexate : coupe sagittale T2 (A), coupe sagittale T1 gadolinium (B), coupe axiale T2 (C), coupe axiale T1 gadolinium 
(D) : hypersignal T2 intramedullaire etendu predominant au sein de la substance grise et s'accompagnant d'une prise de contraste discrete. 


Myelites aigues idiopathiques 

Ces myelites sont celles pour lesquelles aucune etiologie n'a pu 
etre retenue. Elies comportent un stigmate d'inflammation qui 
est soit une pleiocytose dans le LCR, soit la presence d'une syn- 
these intrathecale d'immunoglobulines, soit un rehaussement par 
le gadolinium [2] . En cas d'IRM ou de PL precoce ne retrouvant 
pas d'argument pour une inflammation, il est recommande de 
refaire ces examens entre 2 et 7 jours apres le debut des symp- 
tomes. A l'heure actuelle, leur frequence est difficile a determiner 
car les donnees disponibles sur la question sont relativement 
anciennes, les premieres descriptions de ces patients ayant ete 
faites avant l'utilisation courante de l'IRM [1 ' 3 ' 15 ' 17] . Depuis lors, 


l'avenement de l'IRM cerebrale et medullaire pour les criteres 
de SEP en 2010 ou de NMOSD en 2015, ainsi que l'arrivee 
de nouveaux biomarqueurs comme les anti-AQP4 et les anti- 
MOG pour la NMO ou encore les anticorps onconeuronaux pour 
les syndromes paraneoplasiques, ont permis d'ameliorer la per- 
formance diagnostique et de diminuer le nombre de myelites 
aigues idiopathiques. Certains cas restent cependant sans cer- 
titude diagnostique, notamment dans le contexte de myelite 
postinfectieuse, compte tenu de la normalite des examens bio- 
logiques et de la non-specificite de PIRM medullaire. Dans ces 
cas, le diagnostic est fortement suspecte sur la seule description 
d'un antecedent infectieux dans les semaines precedant la mye- 
lite. 
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Figure 6. Conduite a tenir et bilan etiologique devant une suspicion de myelopathie aigue. Apres avoir elimine une cause compressive et effectue un 
premier bilan correspondant au « tronc commun », trois situations cliniques principales sont a distinguer permettant d'orienter le bilan de seconde intention : 
contexte infectieux, contexte auto-immun, contexte paraneoplasique. Les causes toxiques ne necessitent pas de bilan etiologique, le contexte et I'absence 
d'autres causes permettent de poser le diagnostic. NMO : neuromyelite optique ; MATLE : myelite aigue transverse longitudinalement etendue ; SEP : 
sclerose en plaques ; BK : bacille de Koch ; NFS : numeration formule sanguine ; TP : temps de prothrombine ; TCA : temps de cephaline activee ; CRP : 
C-reactive proteine ; VHB : virus de I'hepatite B ; VHC : virus de I'hepatite C ; VIH : virus de I'immunodeficience acquise humaine ; AQP4 : aquaporine- 
4 ; MOG : myelin oligodendrocyte glycoprotein ; LCR : liquide cephalorachidien ; IRM : imagerie par resonance magnetique ; VDRL/TPHA : venereal disease 
research laboratory/ Treponema pallidum hemagglutination assay ; PCR : polymerase chain reaction ; HSV : virus herpes simplex ; EBV : virus d'Ebstein-Barr ; 
CMV : cytomegalovirus ; VZV : virus varicelle-zona ; HHV6 : human herpes virus 6 ; IEPP : immunoelectrophorese des proteines seriques ; AAN : anticorps 
antinucleaires (comprenant les antigenes solubles : ENA) ; APL : antiphospholipides ; ACC : anticoagulants circulants ; ECA : enzyme de conversion de 
I'angiotensine ; pANCA : anticorps anticytoplasme des polynucleaires neutrophiles a fixation perinucleaire ; BGSA : biopsie des glandes salivaires accessoires ; 
FO : fond d'oeil ; PEV : potentiels evoques visuels ; TDM : tomodensitometrie. 


Un nouveau cadre nosologique semble se degager, incluant 
des patients avec des myelites recurrentes idiopathiques iso- 
lees [ 117 ~ 12 °]. Cette entite pourrait etre Tequivalent medul- 
laire des nevrites optiques recidivantes idiopathiques qui 
constituent un cadre nosologique a part [121> 122] . Cepen- 


dant, la aussi, les etudes sont anterieures a la revision 
des criteres de NMOSD en 2015, et souvent anterieures 
a l'avenement du test cellulaire pour les anti-AQP4 dont 
la sensibilite est tres augmentee par rapport au test sur 
lame [123] . 
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Tableau 4. 


Anticorps onconeuronaux retrouves dans les myelites paraneoplasiques. 


Anticorps onconeuronal 

Cancer les plus frequemment retrouves 

Amphiphysine 

CPPC, sein 

Hu (ANNA-1) 

CPPC 

Ri (ANNA-2) 

CPPC, carcinome mammaire 

ANNA-3 

CPPC 

CV2/CRMP5 

CPPC, thymome, sarcome uterin 

Mai 

CPPC, sein, tube digestif, cellules 
germinales, lymphome non hodgkinien 

Ma2 

Tumeur germinale testiculaire 

Yo (PCA-1) 

Cancer de Povaire, sein, uterus 

PCA-2 

CPPC 


CPPC : cancer pulmonaire a petites cellules. 


■ Conduite a tenir devant 

une suspicion de myelopathie aigue 

Le diagnostic defection medullaire repose essentiellement 
sur la clinique. LTRM, orientee par l'examen neurologique, 
permet d'en rechercher la cause et en particulier d'eliminer, 
en cas de myelopathie aigue, une etiologie potentiellement 
chirurgicale comme une compression medullaire. Les autres 
techniques d'imagerie (radiographies standards, myelographie, 
scanner) n'ont plus leur place en premiere intention face a 
un syndrome medullaire non traumatique. Les donnees de 
LIRM doivent etre associees aux donnees cliniques, biologiques, 
sanguines, mais surtout du LCR, afin de guider le diagnostic 
etiologique. 

Les myelopathies aigues peuvent se traduire par un syndrome 
de myelopathie partielle (touchant une ou plusieurs voies de 
passage, en fonction de la localisation de la lesion) ou par une 
myelopathie transverse, caracterisee par un niveau lesionnel et 
une bilateralite des symptomes. Cette distinction est importante, 
car elle peut guider le diagnostic etiologique, l'atteinte partielle 
etant par exemple plus evocatrice d'une SEP chez une femme 
jeune. L'ensemble de la conduite a tenir est schematise sur la 
Figure 6. 


■ Traitement 

Le traitement est avant tout celui de la cause. Pour les myelites 
auto-immunes, liees a une EMAD ou idiopathiques, un consen- 
sus professionnel recommande de les traiter a la phase aigue par 
de fortes doses de MP. L' absence d'etudes controlees ne permet 
pas de fixer une posologie precise. Cependant, de fagon empi- 
rique, les patients sont traites a la dose de 1 g par jour pendant 3 a 
5 jours. La place des corticoides per os n'est pas tranchee, mais s'ils 
sont utilises, ils le sont le plus souvent en relais du MP. Une etude 
chez Penfant a compare Revolution chez 12 patients traites par MP 

I g/ 1,73 m 2 /j pendant 3 a 5 jours puis par une corticotherapie de 
relais, a une serie historique de 1 7 enfants non traites ou traites par 
corticoides per os. A un mois, huit enfants sur 12 (66 %) avaient 
une marche autonome dans le groupe MP contre trois enfants 
sur 17 (17,6 %) dans le groupe controle (p = 0,02). A un an, plus 
d'enfants avaient totalement recupere dans le groupe MP (75 % 
versus 23,5 %, p = 0,006) [124] . Les EP peuvent etre envisages chez les 
patients qui ne repondent pas aux corticosteroides a haute dose. 

II est propose aux patients 5 a 7 EP, au rythme d'une seance tous 
les deux jours sous controle de l'hemostase. Dans une etude ran- 
domisee en double aveugle, des patients ayant une myelite aigue 
transverse ( n = 6) ne repondant pas aux corticoides ont beneficie 
d'EP reels ou simules. Un changement de bras etait effectue en 
cas de non-reponse au premier traitement par EP. Trois patients 
s'etaient nettement ameliores apres EP reels, et aucun suite aux 
EP simules [125] . 
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Agnosies auditives et syndromes voisins : 
etude clinique, cognitive 
et psychopathologique 


H. Platel, B. Lechevalier, C. Descat, J. Lambert, F. Eustache 

Les agnosies auditives , la surdite verbale pure ; la surdite corticale constituent les troubles de la percep- 
tion auditive d'origine cerebrale en rapport avec une lesion de I' hemisphere droit , gauche ou bilaterale 
affectant le plus souvent le cortex temporal. Les amusies sont des agnosies auditives specialises pour la 
musique. L'etude de ces syndromes necessite de bien connaftre les symptomes et signes qui permettent 
de les differences la structure acoustique des differents stimuli auditifs, la methodologie des examens 
audiologiques et I'imagerie fonctionnelle cerebrale. Des acquisitions nouvelles resultent de la meilleure 
systematisation du cortex audit'd et des decouvertes recentes apportees par la neuro-imagerie. Le pronos- 
tic est fonction de Yetiologie, de la localisation et de Yetendue des lesions ; il est habituellement favorable 
dans le cadre des accidents vasculaires cerebraux. 

© 201 7 Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves. 
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■ Introduction 

Depuis la fin du XIX e siecle, les troubles de la perception audi- 
tive d'origine cerebrale ont ete progressivement regroupes en 
trois syndromes distincts. L'agnosie auditive est l'impossibilite de 
reconnaitre les bruits de l'environnement, la parole et la musique 
que le malade declare cependant entendre. Ce terme a ete cree en 
1891 par Freud [1] a propos d'une malade aveugle qui par la suite 
ne put guere identifier son medecin a la voix. La surdite verbale 
pure, individualisee par Kussmaull [2] et decrite par Lichtheim [3] , 
est l'impossibilite de comprendre le langage parle, de repeter ou 


d'ecrire sous dictee en l'absence d'autre signe d'aphasie. La surdite 
corticale est definie comme l'impression d'etre sourd contrastant 
avec l'integrite possible de l'audiogramme tonal. Theoriquement, 
ces trois entites sont done bien definies ; en realite, les tableaux cli- 
niques ne sont pas aussi tranches. Par exemple, la surdite verbale 
absolument pure est exceptionnelle, le plus souvent la perception 
des sons non verbaux (musique et environnement) est plus ou 
moins alteree ; en outre, certaines formes sont evolutives, chan- 
geant de tableau clinique au cours du temps. II est neanmoins 
indispensable de conserver la distinction de ces syndromes en 
raison des caracteristiques acoustiques des stimuli sonores pertur- 
bes, des particularity lesionnelles, des donnees de l'audiometrie, 
ainsi que de l'etude des potentiels evoques et des examens de 
neuro-imagerie. 

■ Aspects et particularity 
de chaque forme clinique (Tableau 1) 

Le debut est souvent trompeur, le trouble auditif d'origine cere- 
brale peut etre pris a tort pour une aphasie, le malade ne comprend 
plus le langage parle, ou pour un episode psychiatrique, le patient 
trouve que les sons de l'environnement sont anormaux, ne recon- 
nait plus les voix de son entourage, se trompe dans l'identification 
des bruits de l'environnement, est surpris par le caractere caco- 
phonique et desagreable de la musique qu'il entend. Ailleurs, e'est 
le diagnostic d'une surdite brutale d'origine peripherique qui se 
pose. L'existence, dans les antecedents, d'un accident vasculaire 
cerebral peut orienter, car e'est a l'occasion du deuxieme infarc- 
tus temporal, contralateral au premier, que le trouble perceptif se 
revele. 
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Tableau 1. 

Caracteristiques principales des troubles. 



Surdite corticale 

Surdite verbale pure 

Agnosie auditive 

Amusie 

Audiometrie tonale 

+ 

± 

- 

- 

Localisation des sons 

+ 

- 

- 

± 

Perception de la hauteur 

+ 

- 

± 

+ 

Perception du rythme 

+ 

- 

± 

+ 

Production du rythme 

+ 

- 

± 

+ 

Perception du timbre 

+ 

± 

± 

+ 

Perception de sons de l'environnement 

+ 

- 

+ 

± 

Perception de phonemes 

+ 

+ 

± 

- 

Perception de syllabes 

+ 

+ 

± 

- 

Perception de la voix 

+ 

+ 

± 

- 

Comprehension de mots 

+ 

+ 

- 

- 

Production de mots 

± 

± 

- 

- 


+ : tres deficitaire ; - : souvent preservee ; ± parfois deficitaire ou preservee. 



+ Vertex 



Figure 1. Exemple d'une patiente atteinte de surdite corticale (d'apres Leche- 
valier et al., 1984). 

A. Le scanner montre clairement de larges lesions temporales gauche et droite. 

B, C. Les potentiels auditifs du tronc cerebral (oreille droite [OD] et oreille gauche 
[OG]) sont normaux (B), alors que les potentiels de moyenne latence recueillis 
chez cette patiente (exemple pour I'OG) montrent un trace plat (I'onde PA est 
absente), comparativement a un trace obtenu chez un sujet normal (exemple 
pour I'OD). 



0 


80 ms 
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Surdite corticale 

Dans la surdite corticale, les patients ont rimpression d'etre 
sourds ou declarent qu'ils ne sont pas sourds mais qu'ils ne 
comprennent pas. Ce syndrome est caracterise par l'abolition 
des potentiels evoques auditifs (PEA) tardifs et de moyenne 
latence (Fig. 1), signifiant que les potentiels ne parviennent pas 
aux aires auditives primaires ou aux voies qui s'y terminent. 
Curieusement, les patients atteints de surdite corticale pergoivent 
parfois une conversation a voix basse ou un bruit peu intense. 
L'inattention auditive est generalement d'autant plus marquee 


que l'impression de surdite est plus grande. La surdite corti- 
cale peut constituer le premier stade d'un syndrome qui evolue 
vers un tableau d'agnosie auditive. Michel et al. [4] proposent 
de caracteriser la surdite corticale par l'abolition des PEA cor- 
ticaux, alors que dans l'agnosie auditive ils sont presents bien 
que souvent alteres. II appelle « hemianacousie » la surdite d'un 
hemisphere cerebral avec abolition des PEA corticaux du meme 
cote, traduisant generalement la lesion du gyrus de Heschl, et 
extinction de l'oreille controlaterale au test d'ecoute dichotique 
(Fig. 2). II assimile ainsi la surdite corticale a une double hemian- 
acousie. 
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Oreille droite Oreille gauche 


W Le sujet ne repete que : « Loup >> 

Figure 2. Test d'ecoute dichotique en pathologie (d'apres Michel, 
1993). Une lesion de I'aire auditive corticale gauche entraTne une hemia- 
nacousie. Le patient « n'entend plus » qu'avec l'hemisphere droit qui 
selectionne le mot contralateral dominant « loup ». 


Surdite verbale pure 

Le terme a ete cree par Kussmaull [2] . Ce syndrome est defini 
par Lichtheim [3] comme « Limpossibilite a comprendre, repeter et 
ecrire sous dictee les sons verbaux en dehors de toute autre pertur- 
bation du langage ». Cependant, Buchman et al. [5] notent toujours 
la presence de deficits associes plus ou moins moderns (trouble de 
la perception des sons non verbaux ou des sons verbaux, et even- 
tuellement elements d'aphasie) dans tous les cas publies ayant fait 
bob jet d'investigations suffisantes. Ainsi, la surdite verbale « vrai- 
ment » pure est exceptionnelle. En revanche, il n'est pas rare qu'un 
profil de surdite verbale pure soit associe a des troubles apha- 
siques, notamment de type Wernicke. Le terme de surdite verbale 
pure s'applique done aux patients souffrant d'un trouble majeur 
de la comprehension orale en la (quasi)-absence de perturbation 
de Eexpression orale ou ecrite et de la perception des sons non 
verbaux (bruits, musique). Le deficit apparait lors des echanges 
conversationnels et des epreuves de comprehension portant sur 
un materiel verbal. La repetition est tout particulierement pertur- 
bee avec soit des absences de production, soit des substitutions 
par des mots phonologiquement proches (rateau pour cadeau). 
Dans revaluation de la repetition, le clinicien doit prendre garde 
a juger de la capacite des patients de s'aider de la lecture labiale 
en masquant sa bouche une premiere fois, puis en fournissant 
au patient la possibility d'utiliser cette information. Les patients 
echouent aux epreuves de decision lexicale et aux epreuves testant 
la perception phonemique. La discrimination et l'identification 
phonemique sont dans la majorite des cas toutes deux deficitaires. 
Parfois, les capacites de discrimination sont superieures a celles 
d'identification. La perception des voyelles est mieux preservee 
que celle des consonnes. Les troubles affectent plus intensement 
la perception des consonnes occlusives (p, b, t, d, k, g), qui sont 
des phonemes brefs, que la perception des consonnes constric- 
tives (f, v, s, z, f). Un effet de trait est souvent rapporte : les 
performances sont moins bonnes lorsque les phonemes cibles 
sont distincts selon un seul trait phonetique (ex : pa/ba - trait 
distinctif, le voisement) que lorsqu'ils sont distincts selon plu- 
sieurs traits. De plus, la perception du point d'articulation parait 
plus massivement perturbee que celle du trait de sonorite. Enfin, 
certaines observations montrent une perte de la perception cate- 
gorielle. Les potentiels evoques du tronc cerebral et de moyenne 
latence sont presents. En revanche, des perturbations des PEA 
tardifs apparaissent. Les investigations audiologiques rapportent 
quelques anomalies a Laudiogramme tonal ne pouvant expli- 
quer le deficit clinique. Les epreuves psychoacoustiques revelent 
frequemment un trouble de resolution temporelle dans la moda- 
lite auditive (fusion de clicks, comptage de clicks, discrimination 


d'intervalles). Un trouble de gestion temporelle amodal a aussi ete 
rapporte. Des difficultes dans la discrimination de frequences ou 
d'intensites ont egalement ete constatees. Auerbach et al. [6] ont 
propose Pexistence de deux types de surdite verbale pure : 

• un trouble aperceptif « prephonemique » lie a un defaut d'acuite 
auditive temporelle en rapport avec des lesions bitemporales ; 

• un type phonemique associe a une lesion unilateral gauche du 
a une difficulty de discrimination phonemique, independam- 
ment de la resolution temporale. 


Agnosies auditives 

La frontiere entre surdite verbale pure et agnosie auditive est 
floue puisqu'on admet qu'il peut exister des troubles de la recon- 
naissance des sons non verbaux dans la surdite verbale pure. Pour 
notre part, nous entendons par agnosie une perte de reconnais- 
sance des sons de l'environnement et/ou de la musique et/ou de la 
voix (phonoagnosie). Des lors qu'il existe des troubles dominants 
de la comprehension du langage oral, on doit parler de surdite 
verbale pure (en sachant que ce terme consacre par l'usage ne 
concerne qu'exceptionnellement une surdite verbale absolument 
limitee aux sons verbaux). L'agnosie auditive est diagnostiquee en 
l'absence de toute atteinte sensorielle significative, et de troubles 
aphasiques ou mnesiques. L'agnosie auditive peut, au debut, etre 
complete, tous les sons, verbaux et non verbaux, etant confon- 
dus. Le malade dit qu'il entend, mais il ne peut rien distinguer, 
il existe souvent alors une inattention auditive, le sujet ne reagis- 
sant pas a des stimuli auditifs. En revanche, l'appreciation des 
hauteurs, des intensites des stimuli, peut etre paradoxalement 
conservee alors que la perception des rythmes, des durees, est 
perturbee. Sans doute en raison de l'origine ischemique predo- 
minante, revolution se fait generalement rapidement vers une 
amelioration, par exemple en trois temps : agnosie complete, 
puis limitee aux bruits non verbaux, puis a la musique. Dans cer- 
tains cas, le message verbal est bien compris, mais la voix semble 
deformee, inhabituelle, bizarre. On appelle agnosie auditive affec- 
tive la perception neutre, sans prosodie, de toutes les voix. Les 
lesions responsables occupent, soit les deux lobes temporaux, 
soit le lobe temporal droit (Tableau 2). Il s'agit le plus souvent 
d'infarctus corticaux asymetriques de la premiere circonvolution 
temporale et/ou de la substance blanche sous-jacente, respectant 
le plus souvent le gyrus de Heschl. Des infarctus sous-corticaux 
bilateraux ont ete rapportes, soit des capsules externes s'etendant 
en bas jusqu'aux radiations acoustiques, soit des corps genouilles 
internes. A l'inverse de la surdite corticale, les PEA corticaux ne 
sont pas abolis, ils sont normaux ou moderement alteres. 


Autres syndromes 

Amusies 

On designe sous le nom d'amusie Limpossibilite de recon- 
naitre ou d'analyser la nature musicale des sons pergus. Le terme 
d'« amusie d'expression » doit etre banni car des lesions mul- 
tiples peuvent entraver l'expression de la musique alors que le 
chant « interne » est conserve (telle l'observation de Maurice 
Ravel [7] ). L'amusie pure est exceptionnelle ; le plus souvent, il 
s'y rajoute d'autres elements agnosiques dans les domaines des 
bruits de l'environnement et des sons verbaux. Son evaluation 
clinique est difficile (cf. infra), et reclame de pouvoir evaluer les 
competences musicales initiales et residuelles des patients. En 
etudiant des cas d'amusie, les observations cliniques de la neuro- 
psychologie ont montre, au cours du XX e siecle, que la perception 
de la musique est complexe et engage des regions aussi bien de 
l'hemisphere droit que de l'hemisphere gauche. Les circuits neu- 
raux essentiels a la musique sont situes dans les regions temporales 
superieures (gyrus de Heschl, planum temporale), qui regoivent 
les premieres l'information provenant des oreilles. La plupart des 
reseaux impliques dans l'analyse de la musique y cotoient les 
reseaux du langage. Cette proximite entre reseaux de la musique 
et reseaux du langage explique que souvent un accident cere- 
bral perturbe non pas une seule de ces spheres d'activite, mais les 
deux. Il est done troublant de constater que certaines observations 
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Tableau 2. 

Lesions generalement responsables des troubles. 



Surdite corticale 

Surdite verbale pure 

Agnosie auditive 

Amusie 

Gyrus de Heschl 

+ B 

±G 

± B 

± D 

Cortex auditif 

+ B 

+ G 

+ B 

+ D 

Pole temporal 

- 

- 

± B 

+ B 

Jonction temporoparietale 

±B 

+ G 

±B 

±D 

Aire de Broca 

- 

±G 

±B 

- 

Regions prefrontales 

- 

- 

- 

±D 

Regions parietales 

- 

±G 

- 

±D 

Regions occipitales 

- 

- 

- 

- 


+ : lesions souvent observees dans ces regions ; - : jamais ou rarement observees ; ± : parfois observees ; B : bilateral ; G : hemisphere gauche dominant ; D : hemisphere 
droit dominant. 



Figure 3. Imagerie par resonance magnetique 
d'un patient avec amusie pure [14 k 

A. Gyrus temporal superieur droit du patient 
(flee he). 

B. Hypersignal montrantclairementla lesion isolee 
du gyrus temporal superieur droit (fleche). 


cliniques montrent malgre tout que les troubles de la perception 
de la musique et du langage peuvent etre dissocies. Cette indepen- 
dance relative entre musique et langage est aujourd'hui mieux 
etayee et comprise grace a des observations cliniques detaiHees, 
mais aussi par les nouvelles donnees obtenues avec les techniques 
d'imagerie fonctionnelle. De plus, la dissociation possible entre 
les competences linguistiques et musicales presente un interet cli- 
nique tout a fait considerable car la musique peut se reveler etre le 
dernier canal de communication ou d'expression entre le patient 
et son entourage, de meme que l'activite musicale contribue a la 
mobilisation de fonctions cognitives (attention, memoire, emo- 
tion) essentielles dans les activites de remediation ou de prise en 
charge, en particulier dans les maladies neurodegeneratives [8] , 
a la suite de lesions vasculaires [9] . Parmi les 54 patients vic- 
times d'accident vasculaire cerebral suivis par Sarkamo et al., les 
19 patients soumis quotidiennement a l'exposition de musiques 
montrent apres quelques mois une recuperation significative de 
la memoire verbale et de l'attention par rapport aux patients des 
groupes « langage » (ecoutes de poemes au lieu de musiques) et 
« controle » (aucune stimulation auditive specifique). Par ailleurs, 
les patients du groupe « musique » presentaient significative- 
ment moins d'etats depressifs ou de confusions que les patients 
du groupe controle. Le comportement d'un grand nombre de 
musiciens atteints d'une lesion cerebrale droite ou gauche est 
decrit dans la litterature sous forme d'etudes de cas. Ces obser- 
vations anatomocliniques sont regroupees dans plusieurs revues 
bibliographiques [10_13] . Toutefois, la variability anatomique et le 
caractere toujours singulier de ces observations ne permettent 
pas aisement de definir precisement le role de chaque hemi- 
sphere cerebral dans la fonction musicale, et done la variation du 
tableau d'amusie est fonction des lesions anatomiques (gauche, 
droite ou bilaterales). Les cas cliniques d'amusie sont extreme- 
ment rares dans la litterature. Nous avons pu faire l'observation 
d'un cas d'amusie pure chez un chef de choeur [14] , constitute a 
la suite d'une thrombose de l'artere carotide interne droite. Elle 
entraina un infarctus du gyrus temporal superieur droit lesant 
sa region posterieure (Fig. 3). Le patient montrait des difficultes 


significative s transitoires dans l'identification de la musique et 
la perception des hauteurs. Age alors de 61 ans, il n'eut jamais 
de difficultes ni dans la perception des sons verbaux, ni dans la 
perception des sons de l'environnement. A distance, le patient 
a recupere completement la perception de la hauteur des sons et 
n'a pas de difficulty pour le rythme musical, mais il demeure inca- 
pable de chanter juste et conserve des troubles dans la perception 
des timbres et de l'harmonie. La memorisation de nouvelles melo- 
dies est devenue et demeure difficile. Les dissociations tranches 
entre troubles du langage et de la musique sont done rares, et 
constituent par la meme des cas exceptionnels sur lesquels il est 
assez difficile de faire des generalisations. Le modele cognitif de 
la perception musicale propose dans les annees 1990 par Isabelle 
Peretz est fonde principalement sur l'existence de telles dissocia- 
tions [15 ' 16] . 

Amusie congenitale 

Le terme d'« amusie congenitale » a ete propose en 1878 par 
Grant-Alien [17] , decrivant le cas d'un homme de 30 ans, d'un bon 
niveau culturel et sans troubles neurologiques averes, qui souf- 
frait d'un deficit severe de la perception musicale. Il ne pouvait 
faire la difference entre la hauteur de deux notes, ne reconnais- 
sait aucune oeuvre musicale tres familiere et etait incapable de 
memoriser le moindre air de musique. Au debut des annees 2000, 
Peretz et al. ont repris cette appellation [18] , qui correspond a 
l'expression d'une surdite specifique pour la hauteur des sons 
musicaux chez des sujets indemnes de toute pathologie neurolo- 
gique, et que certains auteurs designent sous le terme de « surdite 
tonale ». De larges etudes statistiques permettent de considerer 
que de 4 % a 5 % de la population normale seraient « amusi- 
caux ». Grace a une evaluation neuropsychologique complete, 
l'equipe de Peretz a pu souligner le caractere tres selectif des per- 
turbations perceptives, qui touche principalement la capacite des 
sujets a discriminer/decoder la hauteur fondamentale des sons, 
sans autres difficultes concernant la perception du rythme musi- 
cal, des timbres sonores et la perception des sons de la parole ou de 
la prosodie. Ainsi, si ces sujets ne memorisent ou ne reconnaissent 
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pas le moindre air musical ou s'ils chantent generalement faux, la 
source en serait principalement un defaut de developpement des 
capacities perceptives du decodage fin de la hauteur fondamentale. 
Le suivi de cohortes de families d'amusiques congenitaux a per- 
mis de montrer un niveau de risque significatif de transmission 
de ce deficit [19] , corroborant le caractere genetiquement deter- 
mine de ce trouble. Cependant, c'est sans doute le cumul d'un 
manque de stimulation musicale et d'une « fragilite » genetique 
qui expliquerait ce defaut de developpement des competences de 
decodage de la hauteur des sons chez certains individus. Grace 
a une etude de neuro-imagerie utilisant des mesures morpholo- 
giques entre des sujets amusiques et des sujets controles (analyse 
voxel based morphometry [VBM]), l'equipe de Peretz a ainsi mis en 
evidence des differences dans l'epaisseur corticale du gyrus frontal 
inferieur droit (aire 47 de Brodmann) [20] . Cette region est occu- 
pee par le faisceau frontotemporal qui relie le cortex prefrontal 
dans sa partie inferieure (aire 47) avec le cortex auditif secondaire 
situe dans les circonvolutions temporale superieure (aire 42) et 
moyenne (aire 21). Les auteurs suggerent par ces resultats que 
le deficit lie a l'amusie congenitale se mettrait en place a par- 
tir de mecanismes neurophysiologiques deja observes dans des 
pathologies de l'apprentissage comme la dyslexie. 

Hallucinations auditives par lesions cerebrales 

Ce titre elimine les hallucinations et illusions acoustiques en 
rapport avec les dysfonctionnements de Poreille. Les hallucina- 
tions auditives s'observent apres lesion du tronc cerebral ou bien 
des lobes temporaux. En 1922, Lhermitte [21] decrivit sous le 
nom d'hallucinose pedonculaire un phenomene pathologique 
« comme un spectacle agite mouvant et colore qui se deroule en 
silence comme un film muet » rapporte par des patients atteints 
de lesions de la calotte pedonculaire, patients qui critiquent et 
decrivent bien la scene souvent vesperale et transitoire. Cambier 
et al. [22] ont rapporte quatre observations d'hallucinose audi- 
tive dues a des infarctus paramedians de la protuberance et un 
cinquieme en rapport avec un infarctus dans la region dorsola- 
terale du mesencephale ; l'etude des PEA a mis en evidence une 
anomalie de Ponde V des PEA, signant une lesion du tubercule 
quadrijumeau inferieur. L'hallucinose auditive consiste en airs 
de musique classique ou de varietes, d'un seul chanteur que le 
patient peut identifier ou bien d'un choeur, ou bien de tout un 
orchestre. Plus rarement, ce sont des conversations, des disputes 
ou des « remarques desobligeantes » qui auraient pu faire croire 
a une psychose hallucinatoire chronique. Parfois, hallucinations 
visuelles et auditives se succedent, survenant plutot le soir quand 
le patient n'a pas d'activite. 

De nature differente sont les hallucinations auditives au cours 
des lesions du lobe temporal. Penfield et Perot [23] ont provoque 
des hallucinations musicales par la stimulation de T1 droit. Les 
hallucinations auditives rapportees par des patients porteurs de 
lesions temporales sont rares. Dans une revue [10] des cas de surdite 
verbale pure, surdite corticale, agnosie auditive, des hallucina- 
tions auditives ne sont mentionnees que dans neuf observations. 
Ces hallucinations peuvent etre de simples illusions acoustiques, 
ou bien des hallucinations elaborees dont le contenu peut etre 
musical, ou verbales utilisant parfois plusieurs langues. Les hal- 
lucinations musicales s'observeraient surtout apres des lesions 
hemispheriques droites. Stewart et al. [12] proposent une revue 
de la litterature des cas d'hallucinations auditives associes a des 
desordres psychiatriques et neurologiques. 

Etiologies 

Les lesions responsables des troubles centraux de l'audition 
sont dans la majorite des cas des infarctus cortico-sous-corticaux 
uni- ou bilateraux, souvent asymetriques, constitues en plu- 
sieurs fois. On trouve encore des hematomes temporaux, des 
anevrismes rompus, des sequelles de meningite purulente, des 
tumeurs, des traumatismes ou des lesions toxoplasmiques au cours 
de l'infection par le virus de Pimmunodeficience humaine. Rap- 
pelons les exereses corticales therapeutiques dans l'epilepsie dont 
il a ete fait mention. 


Dans la maladie d'Alzheimer, Rapsack et al. [24] ont distingue 
des erreurs de type acoustique et de type semantique dans la 
reconnaissance des sons. Polk et Kertesz [25] ont rapporte deux 
observations de musiciens souffrant d'atrophie cerebrale degene- 
rative. Chez le premier, Patrophie predominait a gauche et etait 
associee a une aphasie progressive, les fonctions musicales etaient 
conservees a Pexception de la reproduction de rythmes. L' autre 
patient, qui n'etait pas aphasique, avait une atrophie corticale 
predominant dans la region posterieure droite, il denommait sans 
erreur les melodies familieres, pouvait reproduire les rythmes mais 
ne pouvait plus jouer de piano. Eustache et al. [26] ont etudie la per- 
ception de phonemes, de mots, de bruits de Penvironnement et 
de melodies chez 15 patients atteints de maladie d'Alzheimer. Le 
paradigme comportait des epreuves d'identification en choix mul- 
tiple parmi des distracteurs acoustiques, semantiques et sans lien 
avec le mot-cible. Les patients atteints de maladie d'Alzheimer pre- 
sentaient des perturbations significative s dans les quatre epreuves. 
Ces resultats suggerent que, en plus des autres troubles cogni- 
tifs, les patients atteints de maladie d'Alzheimer ont souvent une 
perturbation specifique de la perception auditive d'origine cen- 
trale a un moment de Revolution de leur pathologie. Ces deficits 
peuvent etre rapproches du pattern de lesions degeneratives decrit 
dans cette affection qui implique a la fois les structures corticales 
(les cortex temporaux auditifs primaire et secondaire) et sous- 
corticales (le corps genouille median et le colliculus inferieur). Les 
troubles de la perception auditive mis en evidence dans Petude 
d'Eustache et al. [26] pourraient correspondre a la traduction cli- 
nique de ces lesions cerebrales. 

Enfin, le syndrome de Landau-Kleffner [27] comprend une agno- 
sie auditive. Il peut persister, a titre de sequelle apres la guerison 
de l'epilepsie a point de depart temporal, une extinction audi- 
tive au test d'ecoute dichotique ou bien un deficit de la memoire 
phonologique. 

De fagon schematique, on peut conclure que des lesions bitem- 
porales soit corticales, soit sous-corticales touchant les isthmes 
temporaux, la capsule externe et les corps genouilles internes, soit 
mixtes, peuvent entrainer des agnosies auditives, des surdites cor- 
ticales ou des surdites verbales pures par lesions bilaterales. Des 
lesions temporales ou temporoparietales droites peuvent provo- 
quer une agnosie auditive, une amusie surtout de type aperceptif, 
une surdite corticale unilaterale. Une lesion temporale ou tem- 
poroparietale gauche peut etre responsable d'une amusie (surtout 
mais pas exclusivement de type asemantique), d'une surdite ver- 
bale pure par lesion unilaterale (Tableau 2). 

■ Evaluations diniques 

Particularities des stimuli sonores 

Trois grandes categories d'objets sonores sont habituelle- 
ment distinguees en clinique : les sons musicaux, les bruits de 
l'environnement et les sons verbaux. Percevoir un son, c'est per- 
cevoir l'effet des vibrations de l'air ambiant qui arrivent par 
l'oreille externe sur la membrane tympanique. Du tympan, les 
vibrations sonores sont transmises a la chaine des osselets, situee 
dans l'oreille moyenne, vibrations de l'air qui sont transformees 
en energie mecanique. Par l'intermediaire de la fenetre ovale, 
ces vibrations se propagent au liquide endolymphatique siegeant 
dans l'oreille interne, les vibrations de ce liquide excitent les cel- 
lules sensorielles de la cochlee dans l'organe de Corti, donnant 
naissance a des potentiels nerveux qui se regroupent dans le noyau 
acoustique de Golgi. Dans le vide, on ne pergoit pas les sons. La 
transformation par les cellules sensorielles de l'organe de Corti des 
ondes sonores complexes, qui parviennent au tympan, en ondes 
simples n'est pas completement elucidee ; un modele en est donne 
par la theorie des transformees de Fourier. L'analyse physique des 
sons au moyen du sonagramme ou par des moyens electroacous- 
tiques plus modernes permet de distinguer trois categories de sons. 
Les sons musicaux sont les mieux caracterises, ils comprennent 
une fondamentale et des harmoniques naturels ; ainsi appeles 
parce qu'ils existent dans la nature, ces harmoniques repondent 
a des rapports mathematiques definis ; de plus, les sons musicaux 
possedent une certaine invariance, meme si elle ne dure qu'un 
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dixieme de seconde, duree la plus courte des stimuli musicaux 
emis par un instrument. Les sons verbaux sont constitues egale- 
ment d'harmoniques et d'une fondamentale mais, a l'inverse des 
sons musicaux, leur aspect ondulatoire varie continuellement ; 
quant aux sons de l'environnement, ils sont anarchiques et varia- 
bles, tres difficiles a caracteriser. 

Sons musicaux 

Un son musical est defini par sa hauteur, sa duree, son 
timbre [28] . La hauteur (pitch) depend de la frequence de bonde 
sonore qui le genere, qui n'est autre que la vibration de Lair dans 
bespace dans lequel le son se transmet. Le son pur se caracterise 
par une simple sinusoide, il n'existe pas dans la nature. Le sona- 
graphe permet d'analyser la composition d'un son musical. II est 
fait d'une fondamentale exprimee en hertz (Hz) qui donne sa hau- 
teur et d'un certain nombre d'harmoniques ou « partiels » dont 
l'intensite, la presence ou l'absence sont responsables du timbre. 

Bruits de l'environnement 

Les bruits de l'environnement, meme s'ils sont doues d'une 
certaine continuity comme les bruits des machines, n'ont pas 
une structure vibratoire periodique analogue a celle des sons 
musicaux ; cependant, de tels bruits comprennent une succes- 
sion de stimuli sonores organises en sequences caracteristiques 
qui permettent leur reconnaissance. Ils ont une double valeur : 
d'alarme et d'exploration, surtout chez les non-voyants. C'est 
a partir des annees 1940 que des auteurs se sont interesses 
aux facteurs contribuant a l'identification des sons complexes 
de l'environnement. Certains d'entre eux portent plus specifi- 
quement sur l'element acoustique et sur l'analyse spectrale et 
temporelle de l'evenement sonore, d'autres sur les elements cog- 
nitifs impliques dans l'identification comme la familiarite du 
son, la typicalite de l'exemplaire, le nombre de sources possibles 
du son (ambiguite). Plusieurs parametres acoustiques tempo- 
rels mais aussi spectraux peuvent intervenir et leurs differentes 
combinaisons font varier la qualite de la perception des sons de 
l'environnement. 

Les travaux de Balias consistent a caracteriser la specificity d'un 
son de l'environnement et a etudier les facteurs contribuant a 
l'identification d'une grande variete de sons. L'hypothese princi- 
pal est que l'identification d'un son de l'environnement depend 
en grande partie de son taux d'ambiguite attache au nombre de 
sources possibles de ce son. Balias [29] distingue quatre categories 
de sons (pas forcement homogenes pour les parametres conside- 
rs) : 

• les sons d'alarme presentent une haute frequence et sont 
les plus faciles a identifier (sonneries, klaxon, mais aussi feu 
d'artifice, scie mecanique) ; 

• les bruits d'eau comprennent egalement des bruits caracterises 
de la meme fagon avec un timbre bas, relaxant et plaisant ; 

• les sons modules sont homogenes au plan acoustique mais hete- 
rogenes pour le type d'evenement (sons de machine, de porte, 
de fusil) ; ils sont difficiles a identifier ; 

• les sons avec des transitoires sont assez heterogenes pour 
l'evenement considere (bruits de pas, d'interrupteur, de bri- 
quet) ; l'identification de ces sons est tres variable et depend 
beaucoup de leur duree. 

Sons verbaux 

Le systeme phonologique frangais comprend des sons voca- 
liques, des sons consonantiques et des semi-consonnes. Au plan 
de la phonetique articulatoire, les phonemes represented des 
entites phonologiques decomposables en un faisceau de traits 
articulatoires et acoustiques organises dans un systeme binaire. 
Classiquement, les voyelles sont definies a travers les traits (ouvert 
versus ferine, anterieur versus posterieur, arrondi versus etire, 
oral versus nasal), les consonnes par les traits lies au mode 
d'articulation (occlusif versus constrictif), au lieu d'articulation 
(labial versus dental, palatal ou velaire), ainsi que par l'opposition 
oral versus nasal. Au plan de la phonetique acoustique, les sons 
du langage sont des sons complexes, c'est-a-dire comportant 
une fondamentale et des harmoniques appeles « formants ». En 


raison des differentes tessitures de la voix, ne serait-ce qu'entre les 
hommes et les femmes, les hauteurs des fondamentales et des for- 
mants varient dans les limites de ce qu'on appelle les « enveloppes 
formantiques ». Les voyelles sont des sons periodiques (chaque 
harmonique est un multiple du fondamental). Leur spectre peut 
etre caracterise par les trois premiers formants : FI (zone fre- 
quentielle : de 250 a 850 Hz), F2 (zone frequentielle : de 600 a 
2700 Hz) et F3 (zone frequentielle : de 2200 a 3200 Hz), lies au 
degre d'aperture (FI), au critere d'anteriorite/posteriorite (F2 et 
F3) et a la labialite (F2). Fes consonnes sont des bruits, c'est-a-dire 
des sons non periodiques dont le spectre de frequence est plus 
etendu que celui des voyelles. Toutefois, les consonnes sonores 
sont produites avec des vibrations laryngees. Fes consonnes sont 
caracterisees par les transitions de formants consonne-voyelle. 

Fes travaux recents insistent sur l'absence de correspondance 
stable entre code symbolique et signal acoustique. Fes unites infra- 
lexicales (traits, phonemes, syllabes) n'ont que peu d'invariance 
au niveau acoustique et articulatoire. Cette grande variability des 
parametres physiques a necessity le developpement d'une per- 
ception de type categoriel et montre par ailleurs l'importance du 
contexte syllabique. 

Examens audiologiques 

Audiometrie 

Certains tests sont destines a mettre en evidence l'integrite 
de l'oreille interne. A l'inverse de l'audiogramme vocal, 
l'audiogramme tonal, utilisant des sons purs pergus par les 
corps genouilles internes, est normal dans les agnosies auditives. 
Neanmoins, l'audiogramme tonal peut etre deficitaire transi- 
toirement au debut ou de fagon durable, ce que Lhermitte 
et al. [30] expliquent par une degenerescence retrograde des corps 
genouilles internes. Souvent, l'audiogramme tonal est extreme- 
ment variable a des examens successifs et done ininterpretable. 
La normalite de l'impedancemetrie et de l'electrocochleographie 
affirme l'integrite de l'oreille interne. Par ailleurs, le clinicien doit 
etre attentif au fait que ces examens reclament la bonne partici- 
pation des sujets et peuvent etre falsifies par un sujet simulateur. 

Potentieis evoques auditifs 

Les PEA du tronc cerebral sont normaux avec leurs cinq ondes, 
correspondant chacune a des structures differentes, l'onde V est 
celle des corps genouilles internes. Les PEA de moyenne latence Na 
et Pa explorent la region temporale, sous-corticale pour Na et cor- 
ticale pour Pa. Les PEA Nl-Pl, N2-P2 disparaissent en cas de lesion 
du cortex auditif primaire. En principe, si Na et Pa sont abolis, les 
potentieis tardifs le sont aussi. II arrive que les traces electrophy- 
siologiques soient inconstants, et que plusieurs mesures soient 
necessaries afin de verifier le niveau d'atteinte. 

En plus des audiometries tonales et vocales et des PEA, il existe 
un nouvel examen : les auditory steady-state responses (ASSR) ou 
PEA stationnaires. Il s'agit d'un test objectif recherchant les seuils 
a 500 et 1000 Hz. L'ASSR est une reponse electrophysiologique 
stable evoquee par un stimulus auditif rapide, repete periodique- 
ment pendant une duree prolongee. Il recherche, en conduction 
aerienne, le seuil d'audition electrophysiologique. 

Tests d'ecoute dichotique 

Deux stimuli auditifs egaux en duree et en intensity sont adres- 
ses a chaque oreille grace a un systeme d'ecoute dichotique : il 
peut s'agir de stimuli verbaux, de mots, de phonemes ou bien 
de stimuli musicaux. Normalement, les deux stimuli sont pergus. 
En cas d'extinction d'une oreille, le patient repete uniquement 
ce qu'il a entendu par l'oreille controlaterale. L' extinction d'une 
oreille au test d'ecoute dichotique peut etre due a une lesion du 
cortex temporal contralateral, soit cortex primaire (aires 41 et 42), 
soit region perisylvienne, sus-sylvienne ou sous-sylvienne plutot 
posterieure ; en effet, les voies auditives sont surtout mais pas 
exclusivement des voies croisees. L'hemianacousie de Michel est 
l'association de l'abolition des PEA d'un cote et de l'extinction 
de l'oreille controlaterale au test d'ecoute dichotique [4] . De plus, 
l'extinction de l'oreille gauche pour les tests verbaux peut etre en 
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rapport avec une interruption des voies calleuses vehiculant les 
stimuli auditifs verbaux depuis les aires auditives droites jusqu'au 
centre du langage, dans ce cas il n'y a pas de raison pour que les 
PEA corticaux droits soient abolis. 

Autres epreuves 

D'autres epreuves psychoacoustiques peuvent egalement etre 
utilisees. Le test de Lusher est destine a faire percevoir au sujet 
des differences d'intensite dans une succession de stimuli sonores 
d'intensite decroissante. Un sujet normal pergoit une difference 
de 0, 7 dB [31] . Les tests temporels ont recours a la discrimination du 
nombre de clicks (normalement jusqu'a neuf par seconde) et a la 
perception de la fusion de deux clicks (un sujet normal distingue 
deux clicks separes par 1 a 3 ms). L'etude differentielle de chaque 
oreille utilise Pintroduction aleatoire de sequences de bruits blancs 
que le sujet doit signaler au cours de la presentation binaurale de 
sequences sonores. L' exploration de la localisation des sons dans 
l'espace necessite un appareillage complexe capable de deplacer 
plusieurs sources sonores sur la paroi d'une demi-sphere avec pos- 
sibility de faire varier l'intensite des stimuli et leur distance par 
rapport au sujet tout en respectant les PEA. Un tel appareil doit 
pouvoir etre utilise pour l'etude de l'attention auditive. « Le PET- 
scan a continue le role devolu a des aires corticales situees hors de 
l'aire auditive primaire dans la perception des deplacements de la 
source sonore qui serait l'equivalent dans le domaine auditif de 
ce qu'est l'akinetisme dans le domaine visuel » [32] . 

Examens neuropsychologiques 

II est possible de decrire un plan d'examen systematique 
commun aux diverses formes cliniques. 

Exploration de la perception des sons verbaux 

L'utilisation courante de materiels enregistres rend maintenant 
inutiles les precautions a prendre pour eviter les risques d'erreurs 
dus a la lecture labiale. 

Analyse phonetique 

Les consonnes sont necessairement presentees en contexte syl- 
labique (en position initiale, consonne plus voyelle, exemple : pa ; 
en position intervocalique, voyelle plus consonne plus voyelle, 
exemple : apa). 

Epreuves « en differe » [33] . 

• Discrimination. Deux syllabes separees par un intervalle de 
2 secondes sont enoncees successivement. Le patient doit indi- 
quer si les deux items entendus sont identiques ou non. 

• Identification. Une syllabe est presentee oralement. Le patient 
doit indiquer dans un choix multiple de deux ou trois syllabes 
ecrites celle qui correspond a l'item entendu. Le protocole peut 
integrer differentes variables experimentales dans le choix des 
syllabes proposees : opposition suivant plusieurs traits phone- 
tiques (exemple : pa/va) ou un seul trait phonetique (exemple : 
pa/ta - lieu d'articulation ; pa/ba - sonorite). 

Epreuves « on-line » [34] . 

• Discrimination. Une suite de huit syllabes, comportant sept syl- 
labes identiques et une syllabe cible differente, est presentee 
oralement. Cette derniere apparait en position 4, 5 ou 6. Le 
patient doit appuyer sur une touche des qu'il pergoit la syllabe 
differente. La proximite phonetique entre les syllabes varie d'un 
(exemple : pa-pa-pa-pa-pa-fra-pa-pa) a plusieurs traits suivant les 
series (exemple : fa-fa-fa-na-fa-fa-fa-fa). 

Acces lexical 

Epreuves « en differe ». 

• Decision lexicale : une liste de stimuli comportant des mots et 
des non-mots est presentee oralement. Le patient doit indiquer 
pour chaque item entendu s'il s'agit d'un mot de la langue ou 
non (exemple : epine - soldat - brupa...). 

Epreuves « on-line ». 

• Decision lexicale (ou reconnaissance de la forme des mots) : 
une suite de cinq stimuli comportant des mots et des non- 
mots est presentee oralement. Le patient doit indiquer si le 
troisieme item qui est precede d'un bip sonore est un mot de la 


langue ou non. La liste proposee par Grosjean et al. [34] permet 
d'etudier les variables de longueur (mono- et bisyllabique) et de 
frequence lexicale (deux classes de frequence). De plus, les varia- 
bles suivantes, classe syntaxique, concretude et point d'unicite 
phonologique, sont controlees (exemple : pierre - soleil - # rat 
- couteau - coeur). 

Acces semantique 

Epreuves de synonymie. Des paires de mots partageant ou 
non des liens de synonymie sont presentees oralement. Le patient 
doit indiquer pour chaque paire si ce lien est present (exemple : 
horloge-pendule ; valise-epine). Dans les cas de perturbation spe- 
cifique a la modalite auditive, des epreuves similaires proposees 
en modalite ecrite sont reussies. 

Syndromes cognitifs 

La description des troubles de la perception du langage spe- 
cifique a la modalite auditive a longtemps ete restreinte au 
syndrome de surdite verbale pure decrit par Lichtheim en 1885. 

L'approche cognitive, faisant reference au modele a trois etapes 
(cf. infra), a montre que l'atteinte de la comprehension n'etait pas 
unitaire et qu'elle pouvait affecter de fagon independante cha- 
cun des niveaux du traitement de l'information auditive. Trois 
syndromes cognitifs ont ete decrits ( [35 ' 36] pour revue). 

• Surdite au son des mots. Elle correspond dans la terminologie 
classique au syndrome de surdite verbale pure decrit par Lich- 
theim [3] . Elle resulte d'une perturbation du systeme d'analyse 
auditive des sons verbaux qui se manifeste par de nombreuses 
erreurs lors d'epreuves de repetition ou d'ecriture sous dictee, 
et lors de taches de discrimination et d'identification phone- 
mique. La comprehension est amelioree par la lecture labiale 
ou la connaissance du theme de la conversation. 

• Surdite a la forme des mots. Elle resulte d'un trouble 
d'activation de la representation phonologique (au niveau du 
lexique phonologique d'entree). Les epreuves de discrimination 
de phonemes sont correctes en raison de la fonctionnalite du 
systeme d'analyse auditive. Le patient echoue a des epreuves 
de decision lexicale en modalite auditive alors qu'il reussit 
en modalite ecrite. Des erreurs entre mots phonologiquement 
proches sont observees lors des tentatives de repetition. 

• Surdite au sens des mots. C'est un tableau clinique qui avait 
ete decrit par Bramwell [37] et par Kohn et Eriedman [38] . Ce 
syndrome resulte d'un deficit d'acces au lexique semantique. 
Les deux premiers niveaux sont fonctionnels, le patient reussit 
les epreuves de discrimination phonemique et de decision lexi- 
cale. La comprehension des mots entendus est alteree alors que 
la repetition est possible. En revanche, sur presentation ecrite, 
la comprehension est bonne. L'atteinte du dernier niveau, le 
systeme semantique, correspond a une degradation des repre- 
sentations semantiques. Ce dernier syndrome ne constitue pas 
un trouble de comprehension specifique a la modalite auditive 
car la comprehension est defectueuse quelle que soit la modalite 
de presentation. Des troubles sont egalement presents en pro- 
duction orale ou ecrite. Ce syndrome a ete notamment decrit 
dans les cas de demence semantique. 

Exploration des sons de I'environnement 

II est demande au sujet d'identifier des bruits non verbaux, non 
musicaux, enregistres sur une bande magnetique et presentes au 
casque en ecoute binaurale. Ces stimuli doivent etre calibres en 
intensite et en frequence. Le « loto sonore » contient 48 items 
comprenant des bruits divers et des instruments de musique. Le 
patient peut donner sa reponse soit verbalement, soit par ecrit, 
soit dans un choix multiple d'images. Les performances sont 
comptabilisees en : bonnes reponses ; reponses proches ; erreurs ; 
absence de reponse. Parfois, tous les stimuli sont confondus et 
pergus comme des sons indifferencies. Ailleurs, les bruits ne sont 
pas reconnus, denommes de fagon inexacte ; ailleurs encore ils 
semblent deformes, inhabituels. 

Exploration de la perception des sons musicaux 

Nous avons propose de distinguer dans les troubles de la per- 
ception de la musique d'origine neurologique [10] trois niveaux de 
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disintegration. Lorsque le patient confond les differentes sortes 
de sons, et que par consequent la musique n'est pas reconnue 
comme telle, on parle de trouble du premier niveau que Ton pour- 
rait appeler « absence de decision musicale » par analogie avec la 
« decision lexicale » de l'aphasiologie. Dans le deuxieme niveau 
de disintegration, la musique est bien reconnue en tant que telle, 
mais le patient commet des erreurs dans l'appriciation structu- 
ral des hauteurs, de l'intensiti, de la durie, des timbres, des 
qualitis esthitiques, les sons devenant inharmonieux, pinibles, 
desagreables. ^exploration de ce qu'on appelle plus volontiers 
« amusie » qu'agnosie auditive requiert des ipreuves spiciales 
qui ont en commun certaines formulations : on demande au 
sujet de dire si les siquences entendues sont pareilles ou pas 
pareilles ; on procede de la meme fagon en ce qui concerne 
les hauteurs, les intensitis, les duries des sons prisentis ; on 
fait ditecter les erreurs introduces dans des milodies connues, 
chanter en imitation ou spontaniment, reproduire des rythmes 
en tapant sur une table, etc. D'autres procidis d'examen neces- 
sitent des laboratoires spicialisis (exemple : la perception de sons 
musicaux dinuis de fondamentales). L'impossibilite d'identifier 
une milodie connue constitue le troisieme niveau de desinte- 
gration. II peut s'agir d'un trouble isoli sans atteinte des autres 
capacitis musicales [39] . ^exploration des fonctions musicales 
comprend encore la capaciti de distinguer diffirents genres de 
musique (religieuse, militaire, opira, danse), l'icriture et la lec- 
ture musicales. II est parfois difficile pour le clinicien d'itablir 
objectivement quelles itaient les compitences musicales d'un 
patient avant le debut de la pathologie, et de faire un diagnos- 
tic differentiel entre les competences preservees et alterees. De 
nouveaux outils devaluation normes commencent a etre utili- 
ses plus systematiquement et constituent une aide pour etablir 
le niveau « musical » d'un sujet en fonction de ces competences 
acquises. Par exemple, la nouvelle batterie devaluation des amu- 
sies de l'equipe de Montreal (MBEA), constitute de six tests, pourra 
constituer une exploration de base pour le clinicien [40] . 

Par ailleurs il existe aujourd'hui des outils integres, tel le logiciel 
Airtac2 (www.airtac.orthoedition.com) dont la partie evaluation 
comprend sept subtests : 

• identification de sons non verbaux ; 

• discrimination de sons non verbaux en fonction de l'intensite ; 

• discrimination de sons non verbaux en fonction de la hauteur ; 

• discrimination de sons non verbaux en fonction de la duree ; 

• identification de phonemes ; 

• discrimination de phonemes vocaliques ; 

• discrimination de phonemes consonantiques. 

■ Neuroanatomie de la perception 
auditive 

Cortex auditif et role des structures 
sous-corticales 

Rauschecker et al. [41] ont remis en question l'opposition cortex 
visuel, qui repond a une disposition parallele des afferences, et 
cortex auditif qui, traditionnellement, repond plutot a une orga- 
nisation en serie. Le cortex auditif occupe la partie horizontale 
ou profonde de la premiere circonvolution temporale. Sa surface 
est habituellement plus importante a gauche qu'a droite pour une 
majorite de sujets droitiers et gauchers. Celle-ci est divisee en trois 
regions (Fig. 4) [42] douees d'une organisation tonotopique : au 
centre, les gyrus transverses de Heschl (deux de chaque cote) ou 
Al, entoures de toute part des aires auditives secondaires ou A2, 
a savoir en arriere l'aire caudomediale (CM) ou planum temporal, 
en avant la partie rostrale (R). Pour Rauschecker, la partie ventrale 
du corps genouille median projette a la fois sur Al et sur R en ce 
qui concerne les sons purs (denues d'harmoniques) ; de plus, Al 
sert de relais pour CM. La partie dorsale du CGM projette sur CM 
pour les sons complexes et de hautes frequences (harmoniques). 
Pour Mesulam [43] , Al traiterait a la fois les hauteurs et les sons 
purs qui sont traites egalement par R. La partie anterieure de T1 
traiterait les aspects phonetiques du langage parle. CM traiterait 
specifiquement les sons complexes et la musique. Contrairement a 



Figure 4. Anatomie du cortex auditif. Le cortex auditif est situe sur 
la partie horizontale ou superieure de la premiere circonvolution tem- 
porale. II comprend : l'aire auditive primaire (Al) ou 41 de Brodmann, 
qui occupe la circonvolution temporale transverse de Heschl, entouree 
par l'aire secondaire (A2) ou aire 42. Contrairement a une conception 
ancienne du traitement en serie des informations auditives en Al, puis 
en A2, les travaux modernes optent plutot pour un traitement en paral- 
lel des differents stimuli, qui seraient traites par trois regions. Al serait 
devolue a la perception des sons purs, c'est-a-dire sans harmoniques, et 
des hauteurs. La partie caudomediale (planum temporale) en arriere de Al 
traiterait les sons complexes et de haute frequence, done les harmoniques. 
La partie rostrale, en avant de Al , serait concernee egalement par les sons 
purs. Le traitement linguistique des sons verbaux est assure par le cortex 
temporal gauche : aires 22 et 21 (non representees ici). En cartouche, la 
premiere circonvolution temporale sur une coupe coronale [42 h 


une conception ancienne, les fonctions des aires visuelles et audi- 
tives presenteraient de grandes analogies, du fait d'une disposition 
en parallele de type modulaire plutot que d'une disposition en 
serie. Le systeme auditif repond au principe de la tonotopie : une 
fibre, qui dans le recepteur peripherique provient d'une cellule 
sensorielle traitant une frequence donnee, va dans les relais suc- 
cesses intranevraxiques et jusque dans Al et A2 faire synapse avec 
d'autres fibres et des neurones qui traitent precisement cette fre- 
quence. Les structures sous-corticales ont un role important dans 
le traitement des stimuli auditifs, en particulier dans leur analyse 
elementaire. Elies ont en commun l'organisation tonotopique : la 
fibre nerveuse issue d'une cellule sensorielle cochleaire receptrice 
d'une frequence donnee va faire synapse, dans les etages sus- 
jacents, avec d'autres cellules nerveuses qui traitent cette meme 
frequence. Les projections vers le telencephale sont surtout, mais 
pas exclusivement, controlaterales. La localisation du son dans 
l'espace repose sur la difference interaurale de phase et d'intensite 
des stimuli qui ne parviennent pas simultanement aux deux 
oreilles, done aux noyaux auditifs du tronc cerebral. Cette fonc- 
tion localisatrice auditive a ete tres etudiee chez certains rapaces 
nocturnes (chouette effraie) chez qui le noyau equivalent du col- 
liculus inferieur de l'homme possede une organisation neuronale 
en groupes, correspondant aux differents points de l'espace. 

Perception auditive et imagerie fonctionnelle 
cerebrale 

Les premieres etudes de neuro-imagerie fonctionnelle 
confirment la repartition tonotopique (des groupes de neurones 
distincts repondent a des frequences sonores differentes) dans 
le cortex auditif primaire (gyrus temporal superieur gauche de 
Heschl), corroborant les etudes electrophysiologiques anciennes 
effectuees chez l'animal. L'activation est plus anterieure et late- 
rale pour les sons les plus graves et plus posterieure et mediane 
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pour les sons les plus aigus. Cette organisation tonotopique du 
cortex auditif a ete confirmee par des travaux utilisant la magne- 
toencephalographie [44 ' 45] ou les techniques d'enregistrement 
electroencephalographique avec electrodes implantees [46] . Avec 
la technique de magnetoencephalographie, les chercheurs ont 
montre que l'organisation tonotopique du cortex auditif est 
modifiee par l'experience musicale, d'autant plus fortement que 
cette pratique est precoce [47] . La localisation des reponses du 
cortex auditif a des sons purs ou complexes est identique chez 
des sujets non musiciens, alors qu'elle se differencie significati- 
vement pour des sujets musiciens. La reponse du cortex auditif 
des musiciens est d'autant plus ample lorsqu'ils presentent la 
capacite d' « oreille absolue », c'est-a-dire de nommer la hauteur 
fondamentale (en termes de notation musicale) de tout son 
entendu. Cette capacite d'oreille absolue a egalement ete etudiee 
en tomographie par emission de positons par Zatorre et al. [48] . 
Ils montrent, pour une tache de jugement d'accords, que les 
musiciens qui ne possedent pas l'oreille absolue presentent 
des activations prefrontales, absentes chez les musiciens ayant 
cette capacite. Ces activations prefrontales seraient le reflet 
d'un effort supplementaire en memoire de travail realise par 
les musiciens n'ayant pas l'oreille absolue. La neurobiologie 
de la capacite d'oreille absolue semble dependre de la reaction 
du systeme nerveux a la precocite de l'experience auditive du 
sujet, de la maturation et de facteurs genetiques. L'etude de la 
capacite d'oreille absolue est par ailleurs un bon modele pour 
comprendre comment ces variables entrent en interaction dans 
le developpement cognitif general [49] . 

Dans des etudes pionnieres utilisant la tomographie par emis- 
sion de positons, Mazziotta et al. [50] ont mis en evidence des 
activations principalement frontotemporales droites lors de la 
realisation de differentes taches impliquant du materiel musical 
extraites du test de Seashore [51] (memoire tonale, discrimination 
de timbres, d'accords musicaux et de sequences de notes). Pour 
les sequences de notes, la strategic du sujet influengait les modi- 
fications du debit sanguin cerebral : une strategic « analytique » 
entrainait une activation dans les regions temporales posterieures 
gauches et une strategic « passive », une augmentation du debit 
sanguin dans les aires parietales inferieures et temporo-occipitales 
droites. Le travail de Platel et al. [52] est consacre a la perception 
de differentes composantes de la musique (rythme, timbre, hau- 
teur, identification musicale). Toutes les taches provenaient du 
meme materiel (quatre arrangements aleatoires de 30 sequences 
de notes). Les resultats montrent des activations significative s dif- 
ferenciees pour chacune des taches : des activations locales dans 
l'hemisphere gauche pour les taches d'identification/familiarite 
(gyrus frontal inferieur et temporal superieur) et de rythme (aire 
de Broca et insula), et des activations dans l'hemisphere droit pour 
la tache de timbre (cortex frontal median). La tache de hauteur 
montre un pattern des resultats non attendus avec des activations 
specifiques dans l'hemisphere gauche (cuneus et precuneus) inter- 
preters comme le reflet de l'utilisation d'une strategic d'imagerie 
mentale. Par la suite, de nombreuses etudes de neuro-imagerie 
ont confirme l'implication premiere du gyrus temporal superieur 
et median droit dans le traitement de la hauteur des sons musi- 
caux [53] . 

En utilisant la technique des PEA, Besson et al. [54] ont mon- 
tre que le traitement des aspects melodique et harmonique d'une 
phrase musicale est associe a l'occurrence d'une composante de 
polarite positive dont le maximum d'amplitude se situe 500 ms 
environ apres la presentation d'une note ou d'un accord peu 
attendu en fonction du contexte musical. Ces modifications 
electrophysiologiques sont differentes chez les musiciens et les 
non-musiciens, le profil observe indiquant que les musiciens sont 
plus rapides que les non-musiciens pour detecter les incongruites. 
Ces resultats contrastent avec ceux de nombreux travaux qui ont 
montre que le traitement semantique d'un mot est associe, en 
electrophysiologie, a l'occurrence d'une composante specifique 
des potentiels lies a l'evenement, de polarite negative, et dont le 
maximum d'amplitude se situe 400 ms environ apres le debut de la 
presentation du mot. Ces resultats electrophysiologiques plaident 
en faveur de mecanismes neurophysiologiques specifiques pour 
les processus de memoire verbaux et musicaux. Par ailleurs, Platel 
et al. [55J montrent en tomographie par emission de positons que 


les substrats cerebraux pour des taches de memories semantique et 
episodique musicale engagent des reseaux neuraux distincts ; en 
particulier, la memoire semantique musicale (reconnaitre ou avoir 
un sentiment de familiarite pour une melodie donnee) implique 
assez specifiquement les regions anterieures du lobe temporal et 
le gyrus frontal inferieur, avec une dominance hemispherique 
gauche. 

Les premiers travaux sur la perception des sons de 
l'environnement realises avec la methode des PEA avaient 
pour objectif principal de comparer ces potentiels lors de la 
presentation de sons verbaux et non verbaux. Cette comparaison 
a permis de mettre en evidence une asymetrie hemispherique 
de la distribution des potentiels selon la nature verbale ou 
non verbale des stimulations sonores. L'etude de Matsumiya 
et al. [56] montre une dominance hemispherique gauche (rapport 
hemisphere gauche/hemisphere droit) pour les mots par rapport 
aux sons de l'environnement, uniquement quand un traitement 
semantique est demande sur ces mots. Cependant, les auteurs 
montrent egalement une dominance hemispherique gauche pour 
les sons de l'environnement quand un traitement semantique 
est demande, en comparaison a une situation ou « aucun » 
traitement semantique n'est demande. Ces resultats vont done 
dans le sens d'une dominance de l'hemisphere gauche quand 
un traitement semantique est demande aux sujets, que ce soit 
sur des mots ou des sons de l'environnement. Cependant, le 
« poids » de cette dominance hemispherique gauche parait plus 
important pour les mots que pour les sons de l'environnement. 
Cependant, l'etude de Van Petten et Rheinfelder [57] montre que 
la composante N400, supposee etre impliquee dans les processus 
semantiques (et d'incongruite semantique en particulier), a une 
distribution differente pour la presentation des mots du lexique et 
celle des sons de l'environnement. Tandis que cette composante 
semantique est observee dans les regions posterieures droites pour 
les mots, elle est observee dans les regions posterieures gauches 
pour les sons. Les traitements de plus has niveau impliques 
dans la perception des sons de l'environnement semblent moins 
dependre de regions de l'hemisphere gauche. En effet, Celsis 
et al. [58] ont compare les PEA pendant la perception des memes 
sons « s » et « f » dans deux contextes differents : un contexte 
« langue » dans lequel ces sons etaient suivis de la voyelle « i » 
et presentes avec d'autres syllabes (vi, zi), et un contexte « sons 
de l'environnement » dans lequel les sons etaient suivis d'un 
extrait de sons de l'environnement (bruit de verre brise et bruit 
de sirene, respectivement) et presentes avec d'autres sons de 
l'environnement (froissement de papier, eau qui coule). Les 
sujets devaient detecter les sons cibles « s » et « f ». Les resultats 
montrent une difference de potentiels entre les deux contextes 
entre 250 et 350 ms, dans le sens d'une lateralisation gauche pour 
le contexte « langue », ce qui suggere une dominance gauche dans 
la detection de phonemes cibles et non dans le traitement de ces 
sons dans le contexte sons de l'environnement. Avec la methode 
event-related desynchronization (ERD), Lebrun et al. [59] ont etudie 
les profils electrophysiologiques specifiques de l'identification 
des mots et des sons de l'environnement. Seize sujets ont ete 
exposes deux fois a la meme sequence de 200 stimuli sonores 
(50 mots, 50 non-mots, 50 sons de l'environnement familiers, 
50 sons non familiers). Pendant une sequence, les sujets devaient 
detecter des sons familiers et des mots, pendant l'autre, des 
sons non familiers et des non-mots. Leurs resultats suggerent 
une distinction entre les structures cerebrales impliquees dans 
l'identification des mots et des sons de l'environnement, avec un 
role predominant des regions posterieures droites dans celle des 
sons de l'environnement. Avec la tomographie par emission de 
positons, Engelien et al. [60] montrent que les regions temporales 
gauches s'activent uniquement lorsque sont presentes des sons 
de l'environnement reconnaissables, et que seules les regions 
temporales droites s'activent lorsque ces sons ne peuvent plus 
etre identifies (sons fibres), confirmant que les regions temporales 
droites traitent uniquement les caracteristiques acoustiques des 
sons de l'environnement. 

La plupart des etudes de neuro-imagerie consacrees a la per- 
ception et la comprehension des sons du langage ont confirme 
le role predominant de l'hemisphere gauche, notamment lors 
de la mise en jeu de processus phonologiques [61] . L'equipe de 
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Belin [62] a montre que certaines regions du gyrus temporal 
superieur, notamment de l'hemisphere gauche, repondaient de 
maniere tres significative a la perception de la voix humaine 
(timbre vocal et caracteristiques acoustiques des voix). Comme 
pour l'identification des visages humains, nous aurions ainsi des 
regions cerebrales specialises dans le traitement et l'identification 
des voix humaines. Demonet et al. [63] ont propose une synthese 
des etudes qui montrent toutes la presence d'augmentations de 
debit sanguin cerebral dans des regions localisees dans le voisi- 
nage immediat de la scissure de Sylvius de l'hemisphere cerebral 
gauche lors du traitement de la parole. Les regions concernees 
sont le cortex premoteur inferieur (proche de l'aire de Broca), le 
cortex temporal superieur posterieur et moyen (proche de l'aire 
de Wernicke), le lobule parietal inferieur (proche du gyrus supra- 
marginal et de l'opercule parietal). Toutefois, des differences sont 
observees d'une etude a l'autre, attributes la plupart du temps 
aux differences de taches utilisees (certaines comparaisons pou- 
vant « soustraire » une composante commune a deux taches). 
L'activation du gyrus supramarginal gauche est variable, cette 
aire pourrait avoir un role specifique dans la memoire de travail 
verbale et plus particulierement dans le stockage phonologique. 
L'activation de l'aire de Broca (ou proche de l'aire de Broca) est 
observee de fagon plus constante. Cette zone, etant affectee a la 
programmation motrice, serait impliquee dans la transposition 
des percepts auditifs en representations motrices (conformement 
a la theorie motrice de la parole) [64] . De plus, elle assurerait le 
maintien des informations en memoire de travail, en particulier 
la recapitulation subvocale de la boucle articulatoire. Elle aurait, 
dans ce cadre, un role complementaire a celui du gyrus supra- 
marginal. Concernant les aspects lexicosemantiques, differentes 
etudes montrent que ces processus engagent un reseau neuro- 
nal tres etendu comprenant les aires associatives temporales, 
parietales et prefrontales multimodales gauches. Aujourd'hui, les 
techniques de neuro-imagerie fonctionnelle comme l'imagerie 
par resonance magnetique fonctionnelle permettent de suivre les 
modifications fonctionnelles des regions cerebrales lors de la recu- 
peration du langage chez des patients aphasiques, voire d'emettre 
des hypotheses sur les potentialites de recuperation de tel ou tel 
patient en fonction du profil metabolique enregistre [65] . 

Ainsi, grace aux travaux de neuro-imagerie fonctionnelle, le role 
des aires auditives primaires et des regions corticales associees est 
de mieux en mieux compris, que ce soit dans le traitement des sti- 
muli musicaux, des sons de l'environnement et des sons verbaux. 
Dans un article de synthese, Zatorre et al. [66] avancent differents 
arguments montrant que l'aire auditive primaire de l'hemisphere 
gauche semble specialisee dans le traitement des transitions acous- 
tiques rapides et que l'aire auditive droite est preferentiellement 
impliquee dans les modifications spectrales « lentes ». De ces 
particularity fonctionnelles, sans doute innees, decouleraient 
beaucoup des effets differentiels de superiority hemispherique 
observes pour les stimuli auditifs, en particulier musicaux et ver- 
baux. 


Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 

relation avec cet article. 
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Lesions medullaires acquises de l’adulte 
reeducation des paraplegies incompletes 


AIS C et D 




B. Bouchot-Marchal, S. Hameau, S. Halfen, C. Latcher, F. Roman, C. Ucieda, C. Hugeron 

La reeducation des paraplegies incompletes presente un certain nombre de points communs avec celle 
des patients complets (cf. article 26-460-A-1 5 de I'EMC). Cependant , elle integre d'autres parametres 
comme la gestion de la spasticite, la reeducation motrice et sensitive sous-lesionnelle et le travail de la 
reeducation debout et de la marche avec ou sans aide technique. L'objet de cet article est d'aborder les 
particularity de cette prise en charge et de proposer des exercices reeducatifs pour ces patients en tenant 
compte de la variability de leurs possibilities neuromotrices et des tableaux cliniques. La problematique du 
vieillissement, de la reinsertion socioprofessionnelle et les perspectives d'avenir sont egalement abordees. 

© 201 7 Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves. 
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■ Introduction 

La paraplegie resulte d'une atteinte de la moelle epiniere a 
l'origine de troubles sensitifs et moteurs des membres inferieurs 
et plus ou moins du tronc. L'interruption des voies longues 
afferentes et efferentes est egalement responsable de troubles vege- 
tatifs, vesicosphincteriens et genitosexuels. On parle de paraplegie 


quand le niveau lesionnel est compris entre T2 et L2. En des- 
sous de L2, on qualifie l'atteinte de syndrome de la queue de 
cheval. L'origine de la lesion medullaire peut etre traumatique 
(accident, plaie par balle), vasculaire ou compressive (tumeur, 
hernie). On parle de paraplegie incomplete quand les patients 
ont conserve des possibility motrices et/ou sensitives sous la 
lesion. 


■ Physiopathologie 

En fonction de la localisation de la lesion, on peut differencier 
plusieurs types d'atteintes. 

Le syndrome centromedullaire correspond a une atteinte situee 
au centre de la moelle. La syringomyelie se manifeste par une 
atteinte thermoalgique suspendue associee a une areflexie dans le 
meme territoire et un syndrome pyramidal sous-lesionnel modere. 
Le syndrome de Brown-Sequard correspond a une hemisection 
de moelle. II se manifeste par une atteinte motrice associee a 
une atteinte du tact et de la proprioception du cote de la lesion 
avec une atteinte thermoalgique du cote contralateral. Ce syn- 
drome est rarement aussi net, il s'agit plutot d'une tendance a la 
lateralisation ou d'un « Brown-Sequard plus ». L'atteinte cordo- 
nale posterieure, classiquement due au tabes, se manifeste par des 
troubles proprioceptifs et sensitifs au tact. 

L'atteinte spinale anterieure est due en general a une ischemie 
de l'artere spinale anterieure, vascularisant la partie anterieure 
de la substance blanche et la substance grise. Elle se manifeste 
par une para- ou tetraplegie respectant le tact fin et la proprio- 
ception. Enfin, dans certaines lesions traumatiques, la moelle 
n'est que partiellement comprimee, occasionnant une paraplegie 
incomplete. 
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Les paraplegiques incomplets ont conserve des possibilities 
motrices et sensitives variables sous-lesionnelles. Ils corres- 
pondent aux paraplegiques AIS (ASIA Impairment Scale) C et 
D. Cependant, meme s'il existe des possibility de commande 
sous-lesionnelles, les possibility fonctionnelles (en particulier de 
marche) sont tres variables. En effet, si les patients AIS D recu- 
perent en general la marche, les possibility des patients AIS C sont 
aleatoires : les patients ayant quelques muscles a 1 ou 2 n'auront 
pas les capacity des patients ayant quelques groupes presqu'a 3, 
qui pourront faire quelques pas avec aides techniques ou des trans- 
fers pieds au sol. II faut noter que l'acceptation du handicap est 
souvent plus difficile pour les patients incomplets [1] . 

■ Particularities des troubles 

neuro-orthopediques 

chez le paraplegique incomplet 

Origine et repercussion fonctionnelle 
des troubles orthopediques 

Chez le paraplegique incomplet, un certain nombre de defi- 
ciences peuvent etre a Eorigine des troubles neuro-orthopediques 
retrouves. Elies interagissent les unes par rapport aux autres et 
perturbent les activity fonctionnelles, en particulier la marche. 
La motricite et la spasticite peuvent presenter un caractere asyme- 
trique dans le plan frontal ou dans le plan sagittal, entrainant un 
desequilibre de posture et des boiteries. 

Prevalence musculaire 

On peut etre en presence d'une prevalence de Ehypertonie 
spastique sous-lesionnelle qui favorise les memes troubles que 
chez le paraplegique complet, plus ou moins bien compenses par 
l'activite motrice et la force des antagonistes. Mais on retrouve 
egalement un desequilibre de force agoniste/antagoniste, facteur 
predisposant au raccourcissement musculaire. Dans ce cas de 
figure, on peut identifier : la prevalence d'un carre des lombes sur 
E autre (bassin oblique), des flechisseurs de hanche sur les exten- 
seurs (flessum de hanche), du triceps sural sur les releveurs du 
pied (equin), du tibial posterieur sur les extenseurs des orteils 
(varus ± equin en fonction de la prevalence du triceps) ou des 
adducteurs sur les abducteurs (adductum). Spasticite, deficit de 
force et de commande se combinent habituellement pour gene- 
rer les troubles orthopediques et perturbent la marche, Eequilibre 
assis ou debout, la posture et les activity fonctionnelles comme 
Ehabillage et la toilette. Le caractere asymetrique de ces deficiences 
complique d'autant leur gestion en reeducation. 

Paraosteoarthropathies 

Elies sont sources de douleurs et entrainent d'importantes limi- 
tations d'amplitudes en fonction de leur situation. En phase 
froide, la raideur irreductible qu'elles generent impose une 
intervention chirurgicale si la gene fonctionnelle ne peut etre 
compensee. 

Douleurs 

Quelle que soit leur origine, elles entrainent des attitudes antal- 
giques a tendance plus ou moins fixante. Elles doivent etre traitees 
avant de mettre en place des techniques de kinesitherapie ortho- 
pedique. 

Gestion particuliere de la spasticite 

Problematique 

Chez les patients incomplets, la spasticite sous-lesionnelle peut 
sieger aussi bien sur des muscles paralyses que sur les muscles 
partiellement atteints. Les repercussions orthopediques et fonc- 
tionnelles sont les memes que chez les patients complets : 
hypoextensibilite, retraction, difficulty aux transferts, perturba- 
tion de Eequilibre assis, surcroit de depense energetique dans les 



Figure 1 . Arbre decisionnel. Choix du traitement medical de la 
spasticite. 


activity de la vie quotidienne en raison de la raideur. A ces pro- 
blemes viennent aussi s'aj outer un impact deletere sur Eequilibre 
debout et les possibility de marche. Chez ces patients, la spasti- 
cite a pour inconvenient de perturber le comportement moteur 
mais aussi les informations sensitives. De plus, il existe un para- 
doxe dans le fait que la spasticite et les spasmes peuvent etre 
utiles pour faciliter Eextension des membres inferieurs et la mise 
debout, mais en l'absence de controle sur la contraction, le « dever- 
rouillage » peut survenir brutalement. A Einverse, Ehypertonie 
spastique va gener ou empecher le relachement du muscle. A 
titre d'exemple, l'activation inappropriee du triceps sural (res- 
ponsable de l'equin spastique) lors de la phase oscillante peut 
limiter l'expression du tibial anterieur, d'autant plus qu'il pre- 
sente un deficit de commande. Un quadriceps spastique n'autorise 
que peu de flexion du genou lors de la phase oscillante. De plus, 
l'association triceps + quadriceps spastiques est un facteur favo- 
risant le recurvatum du genou a la phase d'appui, en particulier 
si le patient presente un deficit de controle du quadriceps, un 
deficit de force des ischiojambiers et des troubles de la sensibi- 
lite profonde du genou. Ainsi, l'association d'une spasticite et 
d'un deficit de force (sur les muscles spastiques ou sur les autres) 
peut representer une gene a la marche, constituer un facteur de 
risque de chute et entrainer un surcroit de depense energetique a la 
marche. 


Traitement medical (Fig. 1) 

La decision de traiter medicalement la spasticite va dependre de 
l'impact positif ou negatif de celle-ci. II convient d'etre prudent car 
une spasticite peut s'averer utile et autoriser une deambulation qui 
pourrait etre difficile, voire impossible en son absence. II est neces- 
saire de faire la part des avantages par rapports aux inconvenients 
et une spasticite non genante ne doit pas etre traitee. 

II existe plusieurs types de traitements medicaux (cf. article 
26-460-A-15 de l'EMC). Hormis le traitement medical per os et 
le baclofene intrathecal, la toxine botulique est utilisee pour 
diminuer la spasticite et les consequences orthopediques et fonc- 
tionnelles. Dans le cadre de differentes etudes chez l'adulte 
(ouvertes et controlees) apres injection de toxine botulique au 
membre inferieur, on note des benefices au niveau : de la reduc- 
tion de Ehypertonie (utilisation du score d'Ashworth modifie), de 
l'amelioration des amplitudes articulaires, de l'amelioration des 
parametres temporospatiaux et cinematiques de la marche, du 
controle des douleurs, des soins de nursing et de la facilitation 
de la kinesitherapie [2] . Au niveau des adducteurs, l'alcoolisation 
ou phenolisation nerveuse au point moteur du muscle est plus 
utilisee. Seuls les muscles a contingent sensitif faible comme le 
nerf obturateur peuvent etre traites. 
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Kinesitherapie, ortheses et installation 

La kinesitherapie de la spasticite peut etre mise en place isole- 
ment ou en association avec le traitement medical. II existe un 
certain nombre d'outil a la disposition du therapeute. 

Techniques d'etirement et de posture 
(manuelles ou instrumentales) 

Elies cherchent a prevenir les retractions musculaires et a ten- 
ter de retablir les desequilibres. Elies sont ciblees sur les muscles a 
tendance retractile et/ou les muscles qui genent la fonction. Une 
attention particuliere est portee sur certains muscles polyarticu- 
laires, a savoir : 

• les adducteurs, car leur raideur peut perturber la marche en 
diminuant la longueur du pas et en incitant le pied avant a 
venir croiser Eautre lors du pas anterieur. Chez la femme, leur 
spasticite peut gener le sondage urinaire et la sexualite ; 

• le triceps sural, dont la spasticite favorise le varus equin et rend 
la marche plus difficile, plus instable et gene le chaussage ; 

• les flechisseurs de hanche et en particulier le psoas dont la 
retraction incite le patient a marcher hanches flechies et favo- 
rise Ehyperlordose generatrice de douleurs lombaires ; 

• les ischiojambiers dont la souplesse facilite l'habillage, la toi- 
lette, les transferts, la mise en place d'eventuelles attelles de 
marche. 

Chez l'hemiplegique, il a ete montre que les etirements per- 
mettent d'optimiser le travail moteur de Eantagoniste qui pourra 
s'exprimer contre une resistance moindre [3] . Ce principe peut 
s'appliquer aux paraplegiques incomplets spastiques car Eeffet 
transitoirement inhibant de retirement facilite Eactivation et la 
contraction des muscles antagonistes. II faut cependant veiller a ce 
que la vitesse de mobilisation soit en dessous du seuil d'apparition 
de la spasticite. 


Sollicitation de la contraction volontaire des antagonistes 
des muscles spastiques 

Elle facilite le relachement de ces derniers grace a Einhibition 
reciproque de Sherrington. 



Stimulation electrique fonctionnelle et « trans electrical 
nerve stimulation » 


Elle a des effets sur la spasticite qui donnent lieu a des diffe- 
rences depreciations liees principalement aux protocoles mis en 
oeuvre [4] . La stimulation neuromotrice active (stimulation elec- 
trique fonctionnelle [SEF]) est realisee sur le muscle spastique, 
durant le mouvement, dans le but de le faciliter. Chez le para- 
plegique, elle est essentiellement utilisee dans le but de realiser 
une verticalisation ou de permettre la marche. La stimulation des 
antagonistes des muscles spastiques vise une action plus directe 
sur la spasticite. Dans les formes incompletes ou basses, la sti- 
mulation peroniere et quadricipitale bilaterale permet d'obtenir 
une augmentation de la phase oscillante, une augmentation de la 
vitesse de marche, une reduction de la spasticite (evaluee par le 
pendulum test et le dynamometre isocinetique) [5J . L'utilisation de 
la SEF dans le cadre de la marche avec la reciprocating gait orthosis 
(RGO-2) a mis en evidence une diminution de la spasticite basee 
sur une evaluation isocinetique chez 70 paraplegiques [6] . 

La trans electrical nerve stimulation (TENS), dans un protocole de 
stimulation a 100Hz poursuivi pendant trois mois, a permis de 
reduire durablement la spasticite [7] . 



de la semelle homolaterale peut compenser la difficulty a rela- 
cher un carre des lombes spastique et faciliter le passage du pas 
contralateral en cas d'equin spastique. 

Positionnement au fauteuil roulant 
II cherche a compenser les desequilibres lies a la spasticite : 
en cas de bassin oblique en lien avec une spasticite du carre des 
lombes, Eutilisation d'un coussin a air bi- ou quadrivalve permet 
de repartir les pressions. Les aides a la posture (biseau fessier - cale 
tronc) permettent un reequilibrage du bassin et du rachis. 



Education du patient dans le cadre de la continuity des soins 
et de Eautoprise en charge 

Elle insiste sur la necessity d'effectuer des autoetirements et de se 
verticaliser regulierement en cas d'equin spastique important. Les 
postures en procubitus (voire dormir en procubitus) previennent 
les retractions des flechisseurs de hanches et allient prevention 
orthopedique et cutanee. La prevention et la surveillance des 
epines irritatives sur un terrain de deficience sensitive contribuent 
a eviter Eaugmentation de la spasticite. 

Dans le cas ou un patient a beneficie d'injection de toxine 
botulique, la reeducation va permettre de « rentabiliser » Eeffet 
antispastique du traitement. Les etirements et postures des 
muscles injectes sont poursuivis. Le travail de Eequilibre debout et 
de la marche va permettre de se creer de nouveaux reperes d'une 
part, et de favoriser la « capture » de la toxine, d'autre part. L'etude 
de Hesse et al. suggere qu'apres une injection de toxine, si on pra- 
tique des seances de SEF, on obtient de meilleurs resultats que 
dans le cas d'un traitement par toxine seule [9] . La SEF pourrait 
aussi favoriser la vitesse de capture de la toxine. Apres pose d'une 
pompe a baclofene intrathecale, le patient peut etre temporaire- 
ment perturbe par une perte des reperes habituels imposes par 
un etat spastique anterieur. Ainsi, il est necessaire d'entreprendre 
un travail d'apprentissage en situation fonctionnelle (equilibre 
assis, equilibre debout, marche, transferts, habillage, toilette). 
Cet apprentissage vient completer un suivi orthopedique a titre 
d'etirements et de postures. 


■ Reeducation 
neuro-sensori-motrice 

Les possibilites de marche du paraplegique incomplet vont 
dependre de la preservation ou de la recuperation plus ou moins 
complete de la motricite et de la sensibilite sous-lesionnelles 
ainsi que de l'etat orthopedique. La reeducation va s'appuyer sur 
E evaluation de ces trois points et Eentrainement a la marche va 
se mener en parallele a Eentretien et a la recuperation des ampli- 
tudes necessaries a une marche efficiente (extension de hanche et 
de genou, flexion plantaire et dorsale de cheville, en particulier), 
au renforcement musculaire (specialement des quadriceps pour le 
verrouillage du genou, des grands et moyens fessiers pour la stabi- 
lity du bassin, des flechisseurs de hanche et des releveurs du pied 
pour le passage du pas), au travail proprioceptif (en particulier 
du genou), a la reeducation posturale et au travail de Eequilibre 
debout. En fonction de leurs capacites, certains patients n'utilisent 
cette marche qu'en interieur et se deplacent en fauteuil roulant a 
l'exterieur, d'autres optent pour un mode de deplacement debout 
quasi systematique. 


Balneotherapie 

C'est un outil qui peut reduire la consommation de traitement 
antispastique. De plus, une temperature de 34 °C entraine une 
detente generale qui peut avoir une influence positive sur la spas- 
ticite dont Eeffet est variable en fonction des patients [8] . 

Attelles, ortheses et semelles 

A la marche, le traitement de la spasticite vise a reduire ou a inhi- 
ber un pattern anormal : certaines ortheses agissent en favorisant 
un alignement ou un mouvement plus adapte des membres infe- 
rieurs lors de la marche : c'est le cas des releveurs de pied statiques 
ou dynamiques, de l'orthese cruropedieuse et de Eorthese antire- 
curvatum. L'utilisation des attelles de posture reste sous condition 
d'une surveillance cutanee. En position debout, une surelevation 


Renforcement des muscles sous-lesionnels 

L'objectif principal du renforcement des muscles des membres 
inferieurs est d'ameliorer les performances de marche du paraple- 
gique incomplet (perimetre, stabilite, vitesse et endurance). Apres 
avoir evalue la force des muscles individuellement ou des groupes 
musculaires, les questions qui se posent portent sur le choix des 
muscles les plus importants a renforcer pour la locomotion et le 
choix des moyens a utiliser pour une plus grande efficacite. 

Evaluation de la force musculaire 

Meme si les mesures fonctionnelles sont indispensables pour 
noter les progres dans la fonction, une mesure objective de la 
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Figure 2. Le dynamometre isocinetique est un outil devaluation de 
la force musculaire et de la spasticite. II est utilise egalement pour le 
renforcement. 



force est necessaire. Cependant, quand on note un progres, il est 
parfois difficile de faire la part entre l'amelioration de l'activite 
motrice et celle devolue a la reduction de la spasticite. II est 
done necessaire d'evaluer au cours d'un mouvement la part 
revenant a la commande volontaire, l'aide eventuelle apportee 
par la spasticite du muscle teste ou la gene due a la spasti- 
cite des antagonistes. II existe principalement trois methodes 
devaluation de la force musculaire sous-lesionnelle chez le para- 
plegique incomplet : le testing musculaire manuel (TMM) utilise 
dans la classification ASIA, le dynamometre manuel et le dyna- 
mometre isocinetique [10] . 

Le TMM est la methode la plus utilisee dans les etudes et dans 
la pratique clinique car elle est rapide, facile et reproductible pour 
des muscles faibles [11] . Cependant, a partir de la cotation 4, il 
est difficile de detecter les petites et moyennes evolutions de la 
force [12, 13] . 

Les dynamometres, quant a eux, apportent des mesures plus 
fiables que le TMM [14] . 

Si le therapeute utilise un dynamometre manuel, il doit etre 
attentif a mesurer une force strictement perpendiculaire au dyna- 
mometre afin de ne pas y additionner une composante de force 
supplementaire [15] . Idealement le muscle doit etre dans une posi- 
tion dans laquelle il peut developper une force maximale [12] . 

Le dynamometre isocinetique apporte des mesures fiables et 
reproductibles. Il permet une evaluation de la force musculaire 
a vitesse constante (dans tous les modes de contraction), il est 
sensible a des modifications de force meme minimes et permet 
de connaitre la force developpee en fonction du secteur arti- 
culaire. La vitesse de contraction est egalement interessante a 
evaluer : le dynamometre isocinetique presente Tavantage, par 
Tintermediaire du pic de force developpe, de preciser cette relation 
force/rapidite [12] (Fig. 2). 

Au regard du temps devaluation et du cout des outils, le dyna- 
mometre manuel semble etre Toutil le plus valable [10] . 


Muscles a renforcer 

Fait interessant, les muscles importants pour une marche rapide 
et endurante ne sont pas toujours les memes que ceux qui 
sont necessaries a d'autres activites comme les transferts, la mise 
debout et les escaliers, qui sont des activites importantes au quoti- 
dien et qui ont des exigences de resistance differentes de celles de 
la marche. Pour les activites de transferts et les escaliers, la force 
du quadriceps est plus importante alors que la force des muscles 
proximaux (comme les flechisseurs, les extenseurs et les abduc- 
teurs de hanche) est un determinant important de la performance 
de marche. Il en est de meme pour les muscles flechisseurs plan- 
taires de la cheville [16] . En outre, le niveau de force du membre 
le plus fort est plus significatif pour la marche que le niveau de 
faiblesse du membre le plus faible [13] . 


Methodes de renforcement musculaire 

Les methodes et les moyens varient en fonction de la cotation 
et de la force du groupe musculaire. 

Techniques ciblees sur un muscle ou un groupe musculaire 

Deux aspects sont a prendre en compte : le controle moteur 
et le developpement de la force. Dans le cadre de la sollicitation 
analytique, Tutilisation de la resistance manuelle est interessante 
en debut de recuperation et sur les muscles faibles. Elle permet 
d'adapter la resistance et d'assurer un feedback visuel et perceptif 
grace a l'assistance manuelle au cours ou sur la fin du mouvement 
demande. A partir de la cotation 3, on peut debuter Eutilisation 
de charges additionnelles. Les exercices en chaine (en decharge 
ou en charge) ainsi que les exercices de programmation neuro- 
facilitateurs (en l'absence de spasticite importante) contribuent a 
solliciter le controle moteur et le renforcement musculaire. Les 
principes de repetition et d'intensite contribuent a ameliorer la 
force. Le renforcement isocinetique de ces groupes musculaires 
sans incidence sur la spasticite permet d'obtenir des resultats 
fonctionnels significatifs [17] . Les protocoles de renforcement iso- 
cinetique en neurologie centrale presentes dans la litterature sont 
peu nombreux. Ils concernent essentiellement Themiplegie et le 
renforcement des muscles du genou. Il n'existe pas de consensus 
dans Elaboration des protocoles de renforcement qui sont tres 
varies en termes de vitesses utilisees, de repetitions et de series. Les 
protocoles de renforcement des muscles de la hanche et de la che- 
ville sont inexistants alors que certaines equipes ont pu etablir des 
correlations entre la vitesse de marche et la force des flechisseurs de 
hanche et de cheville [17] . Son utilisation est neanmoins preconisee 
pour le renforcement des flechisseurs de hanche, des flechisseurs 
et extenseurs de genou ainsi que pour les flechisseurs/extenseurs 
de la cheville. 

L'electrostimulation est rarement utilisee seule mais toujours 
associee au reentrainement a la marche avec ou sans orthese de 
membre inferieur. 

Techniques fonctionnelles 

Le reentrainement a la marche sur tapis roulant avec allegement 
du poids du corps ou body weight support and treadmill training 
(BWSTT) (cf. infra). 

Les programmes de reentrainement a la marche sont benefiques 
dans l'amelioration de la force musculaire des membres inferieurs 
meme si, en phase aigue, des benefices similaires sur la force 
peuvent etre obtenus grace a une reeducation plus convention- 
nelle. Le veritable avantage de l'entrainement locomoteur sur la 
force musculaire se pergoit quand il est combine avec une kinesi- 
therapie conventionnelle [18] . 

L'etude de Jayaman [19] montre que neuf semaines 
d'entrainement a la marche chez cinq blesses medullaires 
incomplets a permis d'ameliorer la fonction des membres infe- 
rieurs. Plus precisement, les muscles extenseurs de la cheville 
et du genou ont montre une meilleure capacite a generer a la 
fois un pic de force et de couple de force isometrique. Les gains 
relatifs a la fonction musculaire ont ete plus evidents pour les 
muscles flechisseurs plantaires de la cheville, en accord avec la 
litterature qui suggere que la flexion plantaire de la cheville est 
essentielle pour la production d'une force propulsive lors de la 
locomotion [16] . Les muscles flechisseurs plantaires de la cheville 
ont egalement montre une augmentation significative du volume 
musculaire tandis que les extenseurs de genou ont montre une 
amelioration de l'activation musculaire. Associee a la marche, la 
stimulation electrique a egalement montre que les ameliorations 
de la force musculaire etaient accompagnees d'une amelioration 
de l'activation volontaire. 

L'etude de Yang et al., en 2011 (22 participants), montre que 
les gains en vitesse de marche qu'ils ont obtenus apres entrai- 
nement sur BWSTT n'etaient pas lies a une amelioration de la 
force musculaire [20] . Ces gains seraient plutot lies a la capacite 
de modifier les modes d'activation musculaires lors de la marche 
(e'est-a-dire que l'activite electromyographique est plus ciblee 
et que l'activation musculaire arrive a un moment plus oppor- 
tun) [21 ' 22] . 

Des decouvertes recentes ont montre que la retroaction sen- 
sorielle des afferences musculaires des flechisseurs peut faciliter 
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l'activite de ces muscles au cours de la phase d'oscillation de la 
marche. Ainsi, la notion de feedback durant rentrainement a la 
marche est essentielle pour initier les changements neuroplas- 
tiques au cours de la marche chez le lese neurologique [23] . II a 
egalement ete montre qu'une retroaction afferente des recepteurs 
musculaires contribue a l'activite des muscles extenseurs au cours 
de la phase d'appui de la locomotion [24] . Ainsi, on sait que la 
marche en suspension entraine une plus grande activite sur les 
muscles extenseurs lors de la phase d'appui [25] , mais contraire- 
ment a la retroaction sensorielle fournie aux muscles extenseurs 
durant l'appui, la retroaction afferente aux muscles flechisseurs est 
diminuee car ils sont effectivement decharges. Cependant, si on 
rajoute un poids autour du membre inferieur resistant a la flexion 
du genou et de la hanche, on note une augmentation immediate 
de l'activite du muscle flechisseur chez le blesse medullaire incom- 
plet. Le meme resultat a ete obtenu avec l'application de forces 
robotisees [26> 27] . Ainsi, grace a une modification des parametres du 
Lokomat™, l'application d'une resistance a la flexion du genou et 
de la hanche permettrait d'ameliorer la force de ces muscles mais 
aussi l'amplitude de la cinematique du pied lors de la marche [28] . 

Ainsi, bien que le renforcement conventionnel des muscles 
contribue a une meilleure marche, il ne peut pas remplacer la 
necessite d'apprendre et de travailler sur de nouveaux et speci- 
fiques schemas d'activation musculaire au cours de l'execution de 
la marche elle-meme [20] . 


Stimulation de la sensibilite 

Au niveau sensitif, le paraplegique incomplet peut presenter 
des degres d'atteinte et des tableaux cliniques tres varies a titre 
d'hypoesthesie superficielle, de troubles sensitifs profonds sur tout 
ou partie des territoires sous-lesionnels associes a des troubles sub- 
jectifs (syndrome cordonal posterieur). On peut retrouver une 
hypoesthesie localisee sur quelques dermatomes ou un tableau 
d'anesthesie a la douleur avec preservation du tact et de la pro- 
prioception (ischemie de l'artere spinale anterieure). L'atteinte 
partielle ou totale de l'hemimoelle (Brown-Sequard) se definit par 
un syndrome cordonal posterieur homolateral a la lesion et un 
syndrome spinothalamique contralateral. La sensibilite a pour 
role d'informer les centres nerveux d'une modification du milieu 
interieur ou exterieur engendrant une adaptation locale, regio- 
nal ou generale par laquelle l'organisme fait face a une situation 
nouvelle. 

Les troubles sensitifs profonds viennent s'aj outer aux deficits 
moteurs et perturbent le controle du mouvement en general et 
la marche en particulier. Le therapeute va done rechercher des 
troubles kinesthesiques, statesthesiques, pallesthesiques et bares- 
thesiques. D'un point de vue subjectif, le patient peut avoir la 
sensation de marcher « sur du coton » ou un signe de Lhermitte 
(sensation de decharge electrique provoquee par la flexion de la 
nuque), une ataxie statique dans toutes les positions des sequences 


de redressement et debout. Dans le cadre de l'existence d'une 
ataxie statique, il est interessant de noter dans chaque position 
de la sequence de redressement : le temps de maintien dans cette 
position (yeux ouverts et yeux fermes), une eventuelle augmenta- 
tion du polygone de sustentation, la necessite du controle visuel 
pour maintenir une position et la presence d'un signe de Rom- 
berg (chute a l'occlusion des yeux). Si la motricite le permet, le test 
« talon/crete tibiale » peut mettre en evidence une ataxie cinetique 
(manque de controle et de precision du geste majore a l'occlusion 
des yeux), a titre de dysmetrie. Enfin, on note la repercussion de 
ces troubles sur la marche (marche genoux legerement flechis ou 
au contraire recurvatum de genou, demarche talonnante, regard 
fixe sur les pieds). 

Techniques de reeducation et leur role 
sur la sensibilite 

Sur la sensibilite superficielle 

Dans le cas d'une atteinte de la sensibilite superficielle, 
l'education du patient a la surveillance des zones anesthesiees 
ou hypoesthesiees est necessaire dans un but de protection. Le 
feedback sensoriel plantaire jouant un role important dans la loco- 
motion et la regulation des activites posturocinetiques [29] , il est 
interessant de travailler sur la stimulation des mecanorecepteurs 
cutanes superficiels des zones d'appui du pied a la marche. La 
recherche (^'identification de differentes matieres ou le massage 
de la voute plantaire sont realises dans ce but [30] . 

Sur la sensibilite profonde 

Un eveil sensitif prealable, qui sollicite des recepteurs par des 
techniques de massage, de mobilisation des articulations dans 
tous les plans, associees a des tractions/compressions articulaires 
preparent les exercices proprioceptifs specifiques et le travail de 
la marche. Puis, le therapeute sollicite les differents recepteurs 
des articulations atteintes en proposant des exercices de recon- 
naissance de positions de segments de plus en plus complexes 
et de sens de mouvement en variant la vitesse. Ce travail se fait 
en progression en fonction de la recuperation du patient (utiliser 
des informations proprioceptives de plus en plus proches, sup- 
primer progressivement la compensation des autres afferences). 
L'occlusion des yeux permet au patient de se concentrer sur les 
territoires atteints et favorise un travail en progression. 

L'utilisation des sequences de redressement en reeducation 
represente un travail de reconfiguration du corps dans l'espace 
jouant simultanement sur les troubles statiques (equilibre dans 
une position) et cinetiques (passage d'une position a l'autre). 
Les exercices d'equilibre dans les sequences de redressement 
s'effectuent en progression (diminution du polygone d'appui, fer- 
meture des yeux, destabilisations intrinseques puis extrinseques). 
Au membre inferieur, le controle du mouvement est travaille par 
le biais de cibles que le patient doit venir toucher directement 
avec ses pieds ou par l'intermediaire d'un skateboard (Fig. 3). 



Figure 3. Exercices de controle du mouvement. 

A. Du genou : avec skate board. 

B. Du genou : sur ballon. 

C. De la hanche : suivre une ligne avec les orteils. 
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Une attention particuliere est portee sur le genou dont le defi- 
cit de sensibilite profonde est un facteur de derobement ou de 
recurvatum a la phase d'appui, potentiellement douloureux a 
terme. En Eabsence de recuperation, le patient va automatiser les 
compensations visuelles et sensitives superficielles (Eutilisation 
de vetements serres, par exemple, facilite la perception du posi- 
tionnement du genou). Cependant, dans le cas d'une paraplegic 
incomplete, l'atteinte de la sensibilite profonde est souvent corre- 
lee a une hypoesthesie ou anesthesie superficielle ce qui perturbe 
davantage la perception de la position du corps et reduit les 
possibilites de compensations. Quand le deficit proprioceptif est 
combine au deficit moteur et a la spasticite, le controle du geste, 
de la statique et done de la locomotion est d'autant plus difficile 
a recuperer. 

Reentrafnement a la marche comme stimulation 
sensitive 

Certaines techniques de reeducation favorisent un travail global 
du corps et de la sensibilite. Leur action est done moins spe- 
cifique sur le deficit sensitif mais elles agissent neanmoins sur 
la proprioception et l'exteroception. L'entrainement a la marche 
sur le sol, le BWSTT ou les techniques robotisees de reentraine- 
ment locomoteur stimulent la sensibilite par Eappui provoque 
et les informations ressenties. En favorisant le mouvement des 
membres et du tronc, ces techniques permettraient de gene- 
rer des informations sensorielles conformes a la locomotion ce 
qui pourrait favoriser le potentiel de recuperation des patients 
paraplegiques [31] . Cet entrainement specifique de marche genere- 
rait des informations afferentes proprioceptives et exteroceptives 
qui stimuleraient le centre spinal de marche. Certaines plates- 
formes, comme Huber Motion® qui s'appuie sur le feedforward 
(anticipation du mouvement), permettent de renforcer les chaines 
musculaires. Enfin, la marche en milieu aquatique provoque des 
perturbations sensorielles du fait d'une stimulation differente des 
barorecepteurs. La sollicitation proprioceptive est modulee par le 
niveau d'immersion, l'utilisation de planches flottantes, de jets. La 
sollicitation cutanee est permise par l'enveloppement permanent 
de l'eau. 

Amelioration de l'equilibre debout et travail 
dans la sequence de redressement 

Equilibre debout 

On peut definir la posture comme la position ou l'attitude cor- 
porelle adoptee dans l'espace par un sujet a un moment donne. 
Ainsi, pour le maintien de I'equilibre, une preservation des capa- 
cites sensorimotrices est indispensable, des signaux de commande 
moteurs doivent etre actives de fagon dynamique suite a la recep- 
tion des afferences sensorielles. La reeducation de I'equilibre est 
etroitement liee a la reeducation des troubles de la sensibilite pro- 
fonde. L'equilibration est done un probleme important pour la 
plupart des patients qui souffrent de lesion medullaire incomplete 
car la presence d'un dysfonctionnement du systeme sensoriel ou 
moteur se traduit par une baisse des capacites fonctionnelles, une 
maj oration du risque de chute et une perte de l'independance. Les 
capacites fonctionnelles dependent du niveau de la lesion et de la 
preservation sensorimotrice sous-lesionnelle. 

L' evaluation de I'equilibre debout statique et dynamique se fait 
grace a l'echelle fonctionnelle de Berg (Berg Balance Scale ou BBS) 
validee pour les blesses medullaires [32] . 

La BBS informe du risque de chute du patient blesse medullaire 
et il est interessant de l'associer a des echelles de marche. 

La reprise de la station debout apres une lesion medullaire 
doit integrer la modification des reperes sensoriels et moteurs 
du patient. La stimulation sensitive, le travail orthopedique et 
moteur, I'equilibre du tronc constituent des prealables aux exer- 
cices en station debout. La peur de la chute est une limite 
importante, l'exercice doit done etre mene en securite (barres 
paralleles, harnais de suspension sans soulevement, ceinture 
autour des hanches qui permet au therapeute de rattraper le 
patient ou presence de deux therapeutes). 


L'equilibre est travaille de maniere progressive en jouant sur 
differents parametres : diminution du polygone de sustentation, 
augmentation de la hauteur du centre de gravite (augmenta- 
tion du nombre des articulations a stabiliser), augmentation 
progressive de la charge. II est possible de rajouter en plus des 
destabilisations intrinseques (aller toucher des cibles) et extrin- 
seques (variation des surfaces d'appui desequilibrantes). En plus 
de I'equilibre statique, il est indispensable de solliciter I'equilibre 
dynamique a travers les exercices de dissociation des ceintures 
et de transferts d'appuis, en particulier anteroposterieurs. La sta- 
bilisation du poids du corps sur chacun des membres dans des 
situations variees va permettre d'obtenir une marche plus stable 
et done plus securitaire. Les exercices en double tache, comme 
moyen de progression, et les mises en situation ecologique per- 
mettent au patient de gagner en confiance. 

On peut associer a ces exercices Eutilisation d'instruments tech- 
nologiques comme la WII™ ou une plate-forme de stabilometrie. 
L'interet de la WII™ sur l'amelioration de I'equilibre et de la 
marche a ete etudie et mis en evidence chez les patients cerebrole- 
ses [33] et dans la sclerose en plaques [34] mais aucune etude n'a ete 
realisee chez les blesses medullaires. Hormis leur aspect ludique et 
stimulant, l'interet de ces outils reside dans le controle par feed- 
back visuel qu'il fournit au patient pour un retour d'information 
instantane sur son equilibre postural (Lig. 4). 


Sequence de redressement 

L'utilisation de la sequence de redressement repond a deux 
objectifs : le premier est de preparer au relever du sol par une 
succession de passages dans des positions de la sequence de 
redressement, le second est une mise en situation dans une posi- 
tion precise pour cibler le travail de renforcement musculaire ou 
d'equilibre. La position choisie est plus ou moins facilitatrice, par 
exemple la position genou dresse supprime Eappui et la stabilisa- 
tion de la cheville (necessaire en position debout) et cible ainsi le 
controle du bassin. 

L' evaluation de la sequence de redressement doit done tenir 
compte de ces deux composantes. La premiere est la possibility 
de passage d'une position a une autre jusqu'a la station debout, 
avec ou non la necessity d'appui d'un ou des deux membres supe- 
rieurs. On note si le patient realise ce passage en toute securite. 
La deuxieme est la possibility de maintien de position (qua- 
drupedie, genou dresse, chevalier servant, etc.) en precisant le 
besoin d'un appui des membres superieurs ou non, le main- 
tien lors de desequilibres intrinseques (mouvements des membres 
superieurs, de la tete) et de desequilibres extrinseques (lancer de 
ballon) ainsi que le maintien de la position les yeux ouverts et 
femes. 

Un des objectifs de reeducation chez les sujets marchants est de 
pouvoir se relever en cas de chute. La repetition de la sequence de 
redressement a pour but d'automatiser les differents passages et 
ainsi de trouver la voie la plus aisee et securitaire pour se remettre 
debout. 

Les positions de la sequence de redressement permettent des 
mises en situations differentes dans le but de repondre a un objec- 
tif de renforcement musculaire ; par exemple en position genou 
dresse, un travail contre resistance manuelle au niveau du bassin 
permet un renforcement en chaine musculaire fermee du moyen 
fessier dans sa composante de stabilisation du bassin, le passage 
en chevalier servant sollicite le renforcement des flechisseurs de 
hanche du cote du pied en avant et les stabilisateurs du bassin de 
l'autre. Ces positions stimulent egalement la stability du tronc et 
l'adaptation de celui-ci lors des passages et des transferts d'appui. 
L'objectif recherche est une amelioration de I'equilibre. En cas de 
deficit des grands fessiers, les patients ont des difficultes a tendre 
les membres superieurs devant eux car ceci entraine un desequi- 
libre du tronc vers l'avant et ainsi une chute du bassin en arriere. 
Le travail genoux dresses vise done a compenser la faiblesse des 
grands fessiers par l'anteposition du bassin lorsque le patient place 
ses membres superieurs en avant. L'equilibre est egalement solli- 
cite par le travail en appui sur des plans instables tels que des 
mousses ou des plans instables. 
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Figure 4. 

A. Plate-forme de stabilometrie. 

B. Lors d'un transfert de poids, I'allumage des diodes lumineuses assure 
le feedback. 


Reeducation a la marche 

Evaluation de la marche 

L' evaluation de la station debout et des performances de marche 
va permettre de definir les aides de marche, les ortheses even- 
tuelles et le type d'entrainement a privilegier. ^association de la 
Walking Index Spinal Cord Injury (WISCI 2), du test de 10 metres 
(10MWT), d'un test des six minutes (6MWD) et du Timed Up and 
Go Test (TUGT) permet d'avoir des mesures valides interessantes 
des capacites de marche [35] . 

Ces echelles ne renseignent que sur l'aspect quantitatif de la 
marche (distance parcourue et temps). La qualite de la deambula- 
tion est evaluee par la Spinal Cord Injury-Functional Ambulation 
Inventory [36] (SCI-FAI). 

II s'agit d'une echelle divisee en trois parties. La premiere 
regroupe six parametres qui decrivent le pas : largeur, hauteur, lon- 
gueur et rythme, ainsi que le contact du pied au sol et le transfert 


d'appui pendant la phase oscillante. La deuxieme partie renseigne 
sur les differentes aides techniques utilisees par le patient. Plus 
Taide necessaire est importante, plus le nombre de points attri- 
bues est faible. La troisieme partie precise si le patient est capable 
de marcher a l'exterieur ou seulement a l'interieur, ainsi que la 
proportion entre marche et utilisation du fauteuil roulant au cours 
de la journee. Cette derniere partie est completee par un test de 
marche qui mesure la distance parcourue en deux minutes. II s'agit 
d'une echelle sensible. 


Analyse de la marche 

Elle met en evidence un certain nombre de deficits qui vont 
venir completer ou corroborer le bilan des deficiences orthope- 
diques, motrices ou sensitives. 

Le recurvatum du genou a la phase d'appui peut avoir plusieurs 
origines. La cause peut etre un deficit du quadriceps (paraple- 
gie incomplete dont le niveau est > L3) compense par une 
hyperextension pour faire passer la force de reaction du sol 
en avant du genou. Un deficit des grands fessiers genere une 
anteversion du bassin avec hyperlordose lombaire, une flexion 
excessive de hanche et une hyperextension de genou compen- 
satrice (paraplegie incomplete dont le niveau est > L5). Un 
deficit des ischiojambiers (qui ne jouent plus leur role freinateur 
dans les derniers degres) peut etre un facteur de recurvatum a 
l'appui. Ceci sera accru si on retrouve une spasticite du quadri- 
ceps et/ou du triceps sural. Et enfin, les troubles de la sensibilite 
profonde restent une cause majeure du manque de controle du 
genou. 

Le defaut de propulsion a la fin de la phase d'appui s'explique 
par le deficit des flechisseurs plantaires et de toute la chaine 
d'extension. 

La difficulty a passer le pas (qui peut se manifester pas un fau- 
chage, un accrochage des orteils ou un frottement du pied au sol) 
peut etre liee a un deficit des flechisseurs de hanche, la spasticite 
du quadriceps et/ou du triceps sural et a un deficit des releveurs 
plantaires. On peut retrouver un schema de marche de type stiff 
knee gait (marche avec le genou raide) lie a la crainte du patient 
d'un deverrouillage brutal. 

A l'inverse, une marche avec les genoux flechis met en evidence 
un deficit de sensibilite profonde present plus particulierement 
dans les derniers degres d'extension du genou : en legere flexion, le 
patient pergoit mieux la position de son articulation et compense 
ainsi un deficit proprioceptif si la force du quadriceps le permet. 
Le patient peut egalement etre amene a regarder ses membres infe- 
rieurs quand il marche ou quand il est debout pour compenser ce 
deficit proprioceptif. 

Les parametres spatiaux et temporels peuvent aussi etre affectes 
(longueur du pas, hauteur du pas, cadence, vitesse de marche, 
asymetrie des temps d'appuis) expliques par les deficits moteurs 
et sensitifs. La spasticite des adducteurs peut limiter la longueur 
du pas et la vitesse. 


Aides a la marche 

Le paraplegique marchant (en particulier au debut de la 
reeducation a la marche) peut etre amene a avoir besoin d'un 
deambulateur, d'un rollator, de cannes-bequilles, voire d'une ou 
deux Cannes simples en fonction de ses progres. Le deficit des 
muscles fessiers et/ou des quadriceps, les troubles de la proprio- 
ception, l'instabilite liee a des causes diverses comme des spasmes 
en flexion ou en extension imposent l'utilisation de ces aides tech- 
niques pour assurer la securite du patient et limiter les defauts de 
marche. 

Certains patients en cours de recuperation peuvent avoir 
besoin d'ortheses compensatoires dont ils seront partiellement ou 
completement sevres, en fonction de leurs progres. L'utilisation 
d'ortheses cruropedieuses avec genou verrouille quand le patient 
est en position debout permet de debuter le travail de la marche 
quand le quadriceps ne peut verrouiller le genou en charge (cf. 
article 26-460-A-15 de l'EMC). Certains n'auront besoin que d'une 
(ou deux) orthese(s) « releveur de pied » statique(s) ou dyna- 
mique(s) pour compenser un deficit distal. 
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Methodes d'entramement a la marche 

La reeducation a la marche se base sur un entrainement au sol 
avec ou sans ortheses, mais en cas de force insuffisante, elle utilise 
l'allegement du poids du corps grace a un systeme de suspension. 
L'allegement corporel peut egalement etre utilise en association 
avec un entrainement sur tapis roulant (BWSTT). Les mouve- 
ments de marche peuvent alors etre guides manuellement par le 
therapeute ou mecaniquement grace a une assistance robotique 
(Lokomat™). 

Ces dispositifs de reentrainement a la marche du paraplegique 
incomplet s'appuient sur les principes d'intensite et de repetition. 
Ils stimulent la plasticite de la fonction motrice et permettent 
d'activer le generateur spinal de marche. En favorisant les mou- 
vements des membres et du tronc, ces techniques permettent de 
generer des informations sensorielles ameliorant le potentiel de 
recuperation de ces patients. 

Techniques de reeducation en suspension 

La reeducation a la marche doit prendre en compte a la fois 
l'aspect quantitatif de la marche (vitesse, endurance) et l'aspect 
qualitatif (lutte contre le recurvatum, fauchage, etc.). En effet, si 
le perimetre de marche est essentiel, il faut, dans la mesure du pos- 
sible, eviter la repetition de mouvements anormaux induisant un 
apprentissage deletere. Les techniques de reentrainement locomo- 
teur qui utilisent le BWSTT et les outils robotises comme le Gait 
Trainer™ et le Lokomat™ se basent sur les principes d'intensite et 
de repetition qui luttent contre l'apprentissage de non-utilisation. 
Ces techniques beneficient de l'avancee des connaissances dans 
le domaine de la plasticite de la fonction motrice. Une des bases 
experimentales de ces approches est la possibility d'activer le 
generateur spinal de marche (CPG). Son existence a ete suspec- 
tee pour la premiere fois par Sherrington des 1910. II s'agit d'un 
reseau de neurones localise dans la moelle lombaire prenant en 
charge la coordination de l'activite sensorimotrice locomotrice. 
L'existence du CPG a ete demontree chez la plupart des animaux ; 
chez l'homme, il existe une convergence d'arguments en faveur 
de son existence [37] . Une equipe canadienne a montre, suite a 
des travaux experimentaux realises chez le chat adulte spinalise, 
que l'entrainement sur tapis roulant avec suspension du train 
arriere de ces derniers permettait d'obtenir une locomotion [38] . 
L'interpretation des resultats est que cet entrainement specifique 
de marche a genere des stimulations afferentes proprioceptives et 
exteroceptives qui vont stimuler le CPG. Celui-ci va alors activer 
son reseau de neurones et les muscles de la locomotion. 

Marche en suspension au sol dans les barres paralleles. 
Cette methode est la plus proche des techniques classiques. Le 
patient est reentraine a la marche au sol entre les barres paralleles 
alors qu'un harnais relie a un rail lui permet d'alleger une partie 
du poids du corps et de progresser entre les barres en faisant cou- 
lisser le filin dans le rail. Cette technique permet de travailler la 
marche precocement et en securite en debut de prise en charge 
du patient paraplegique incomplet car le harnais evite la chute, 
et elle sollicite la translation horizontal du centre de gravite. Elle 
permet ensuite une mise en charge progressive en fonction de la 
recuperation du patient. En limitant la charge sur les membres 
superieurs, elle favorise une coordination des ceintures et evite 
une sursollicitation des epaules en cas de douleurs. 

Suspension et marche sur tapis roulant (BWSTT) (Fig. 5). 
Cette technique reprend les interets de la precedente mais 
l'utilisation du tapis roulant permet de modifier l'entrainement 
par rapport a la marche au sol. Le travail sur tapis roulant entraine 
la realisation de cycles de marche repetitifs. On favoriserait ainsi la 
stimulation de la plasticite residuelle du systeme nerveux central 
grace a un travail en tache orientee, en intensite et en repeti- 
tion. De plus, sur BWSTT, il est possible d'imposer une vitesse de 
marche proche de la vitesse physiologique du fait de l'allegement 
corporel, de l'absence de dependance aux aides techniques et de 
la contrainte de vitesse induite par le tapis roulant. Le BWSTT 
permet de faire un travail en endurance et peut etre utilise dans 
les programmes de reentrainement a l'effort. Le therapeute ayant 
les mains fibres, il peut exercer son travail de guidage correctif 
au niveau des membres inferieurs pour ameliorer la qualite du 
schema de marche ou stimuler l'extension du tronc et la coordi- 



Figure 5. Marche en suspension sur tapis roulant. Body weight support 
treadmill training (BWSTT). 


nation des ceintures. Les influences directes de cette technique sur 
la marche sont nombreuses. Sur tapis roulant, le corps ne progresse 
pas vers l'avant et le patient ne peut prolonger trop longtemps la 
phase d'appui au risque de chuter vers l'arriere du tapis [31] . Un 
allegement partiel du poids du corps permet de modifier les para- 
metres spatiotemporels de la marche (diminution du temps de 
double appui, augmentation de la longueur du pas notamment). 
Il est possible de generer une activation musculaire relativement 
proche de la marche normale grace au BWSTT chez le blesse 
medullaire [31] . L'activation musculaire augmente avec la vitesse 
du tapis. 

Gait Trainer™ [31] (Fig. 6). 

Ce systeme a ete invente par le docteur Hesse a Berlin et plu- 
tot etudie pour les patients hemiplegiques. Le patient effectue 
des mouvements similaires a ceux realises sur velos elliptiques en 
etant suspendu par un harnais. La vitesse peut etre reglee par le 
therapeute. Le Gait Trainer™ permet done un exercice de « peda- 
lage debout ». L'activation musculaire est un peu differente par 
rapport a la marche au sol ( pattern d'activation prolonge du qua- 
driceps par exemple). 

Orthese robotique de marche assistee par ordinateur : 
Lokomat™ (Fig. 7). Cet appareil a ete cree par Colombo en 
collaboration avec le Centre de traitement pour paraplegiques 
de la clinique universitaire de Balgrist a Zurich. Le patient, place 
dans un exosquelette aux membres inferieurs, est suspendu par 
un harnais au-dessus d'un tapis roulant. Le patient est relie par 
l'intermediaire de plusieurs manchettes a ces deux ortheses de 
marche sous les ordres de moteurs electriques induisant des mou- 
vements selon un pattern spatiotemporel de marche normale et 
synchronises avec le tapis roulant. La flexion dorsale de che- 
ville est realisee passivement a l'aide de sangles elastiques. Le 
patient doit accompagner les mouvements du robot du mieux 
qu'il peut. Les amplitudes a la hanche et au genou au cours des 
cycles repetitifs de marche peuvent done etre reglees par le thera- 
peute dans le but de se rapprocher au maximum de la physiologie. 
La quantite de poids corporel en suspension, la vitesse de marche 
et le pourcentage de travail du patient (guidage total ou partiel) 
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Figure 6. Gait Trainer™. 



Figure 7. Lokomat™. 


peuvent aussi etre regies afin d'etablir une progression dans le 
reentrainement locomoteur. Ce systeme robotise permet de pal- 
lier la penibilite physique du travail du therapeute. Cependant, 
le guidage provoque par un dispositif externe peut entrainer une 
diminution de T activation volontaire des muscles du patient. Pour 
Hidler, les patterns d'activations musculaires sont differents au 
cours de cet entrainement par rapport a la marche au sol : on 
remarque notamment une activation reduite des muscles de la 
cheville [39] . 


Stimulation electrique fonctionnelle associee 
a ces techniques 

La SEF est l'application d'impulsions electriques aux tissus neu- 
romusculaires afin de restaurer une motricite utile. Lors de la SEF 
externe, le therapeute place les electrodes sur la surface de la peau 
recouvrant le muscle ou le nerf a activer. La SEF est aujourd'hui 
utilisee couramment en reeducation fonctionnelle chez les blesses 
medullaires avec des objectifs a la fois fonctionnels et therapeu- 
tiques. Elle permettrait d'ameliorer la force musculaire, la marche 
et Padaptation cardiovasculaire du lese medullaire [40] . Kralj et al. 
ont decrit la technique de base en utilisant 1'electrostimulation de 
surface sur le quadriceps et le nerf fibulaire dans le but d'offrir aux 
patients des capacites de marche au sol. La SEF est utilisee egale- 
ment lors de la marche sur tapis roulant avec ou sans suspension. 
L'association SEF + BWSTT permettrait de favoriser la correction et 
la repetition des mouvements de marche dans le but de stimuler 
le phenomene de plasticite du systeme nerveux central. 

Apport du « body weight support and treadmill training » 
et de la stimulation electrique fonctionnelle sur la marche 
au sol 

Les etudes demontrent que ces approches ont un role favo- 
rable dans l'amelioration des capacites locomotrices. Le BWSTT, 
comme les systemes robotises, presente un interet sur Easpect 
quantitatif de la marche. II assure un reentrainement locomo- 
teur plus intense et repetitif ainsi qu'un travail de la marche a 
des vitesses les plus proches possible de la physiologie. Un grand 
nombre d'etudes controlees randomisees demontrent une ame- 
lioration de la vitesse et de l'endurance lors de la marche au sol 
apres entrainement sur ces systemes chez le patient presentant 
une lesion medullaire [41_43] . La SEF permettrait, chez le lese medul- 
laire, d'ameliorer certains parametres de marche, notamment la 
vitesse, apres plusieurs semaines d'entrainement [44] . Wirz et al. 
ont demontre que le reentrainement locomoteur sur Lokomat™ 
permettait une amelioration de la distance de marche, de la vitesse 
de marche et de l'endurance [45] . Isambert et al. (2009) ont rapporte 
que les benefices les plus nets concernaient la vitesse de marche et 
l'endurance apres un entrainement d'au moins 4 semaines sur le 
Lokomat™. D'apres Ditor et al., l'entrainement sur BWSTT dimi- 
nuerait la frequence cardiaque de repos du blesse medullaire. 

Au niveau qualitatif, l'interet reside dans la correction des mou- 
vements de marche. En effet, la suspension favorise l'extension 
de hanche en fin de phase portante et permet le maintien 
d'une extension correcte du tronc. La liberte des membres 
superieurs autorise la coordination des ceintures scapulaire et 
pelvienne. Le BWSTT favorise la coordination des membres 
inferieurs permettant d'ameliorer l'egalite spatiotemporelle des 
phases portantes droites et gauches (amelioration de la syme- 
trie des pas). Les systemes robotises entrainent une correction des 
positions articulaires et le BWSTT integre la possibility d'utiliser 
l'electrostimulation fonctionnelle afin de favoriser le travail cor- 
rects des mouvements de marche en induisant une solicitation 
musculaire repetee. Dans une etude randomisee qui a evalue et 
compare les variations de la qualite de la marche apres quatre 
types d'entrainements par allegement corporel chez le lese medul- 
laire en phase chronique, Nooijen a mis en evidence que toutes les 
techniques ameliorent la qualite de la marche [46] mais l'auteur ne 
retrouve pas de superiority d'un dispositif par rapport a un autre. 

Techniques classiques face aux « body weight support and 
treadmill trainings » et techniques robotiques 

II existe a ce jour plusieurs essais controles de qualite methodo- 
logique variable comparant les techniques classiques au BWSTT. 
Dobkin et al. [47] , dans une etude presentant la methodologie 
la plus fiable (randomisee, controlee, multicentrique et prospec- 
tive) sur 146 blesses medullaires en phase aigue, ont demontre 
l'efficacite du systeme BWSTT mais pas sa superiority sur les 
techniques classiques [48] . Swinnen et al., dans une revue de 
litterature, ont etudie l'interet d'une assistance robotique pour 
l'entrainement a la marche des patients presentant une lesion 
medullaire complete ou incomplete [49] . Ils ont conclu qu'il n'y 
avait pas de preuves statistiquement significative s permettant 
d'affirmer la superiority de cette technique par rapport a d'autres 
entrainements de marche [50] . Ainsi l'association des techniques 


EMC - Neurologie 


9 






17-078-A-40 ■ Lesions medullaires acquises de l'adulte : reeducation des paraplegies incompletes : AIS C et D 


semble interessante pour le reentrainement locomoteur du para- 
plegique incomplet sachant que l'ensemble des systemes decrits 
precedemment doit etre complete par un travail reeducatif plus 
classique associant renforcement et marche en situation ecolo- 
gique vraie. 

■ Reinsertion sociale 
et professionnelle 

Depenses liees au handicap et aides 
financieres 

Le paraplegique va devoir faire bacquisition d'un certain 
nombre de materiels, d'aides techniques et doit envisager des 
amenagements pour son domicile, son lieu de travail et, even- 
tuellement, son vehicule. 

Les sondes urinaires sont actuellement integralement rembour- 
sees. II existe des fauteuils roulants et des coussins anti-escarres 
totalement pris en charge par la Securite sociale. 

Le depassement occasionne par du materiel plus performant et 
plus adapte est a la charge de l'assure, apres participation even- 
tuelle de sa mutuelle. Au quotidien, un certain nombre d'aides 
techniques et d'amenagements sont necessaries : achat d'un fau- 
teuil garde-robe (fauteuil de douche), amenagement de la salle de 
bains (douche au sol « a l'italienne » ou siege de bain ou siege de 
baignoire a hauteur variable), lit medicalise, amenagement de la 
cuisine, adaptation du vehicule (conduite au volant, systeme de 
chargement du fauteuil). Le logement doit etre adapte au manie- 
ment du fauteuil (passage des portes, couloirs larges, possibility 
de tourner) et etre accessible par l'exterieur (rampe d'acces, ascen- 
seur). Le surcout occasionne par ces materiels et amenagements 
peut etre finance de plusieurs fagons. 

Si le patient est une victime d'accident avec tiers responsable, 
dans ce cas de figure la partie adverse doit financer toutes les 
depenses liees au handicap (fauteuil, coussin, aides techniques, 
amenagements, voire le changement de vehicule) au titre du pre- 
judice cause. II est d'ailleurs conseille au patient de prendre un 
avocat, specialise dans l'indemnisation du dommage corporel. 

S'il n'existe pas de tiers responsable et que la personne handi- 
capee beneficie d'une assurance individuelle, cette derniere peut 
couvrir les depenses supplementaires, voire assurer un capital en 
fonction du handicap. 

Une fois toutes les possibility exploitees, la personne peut se 
tourner vers la Maison departementale des personnes handicapees 
(MDPH), dans le cadre de la demande de Prestation de compen- 
sation du handicap (PCH). Les MDPH ont ete creees par la loi du 
11 fevrier 2005 afin de faciliter les demarches des personnes han- 
dicapees et de leur famille en leur « offrant un acces unique aux 
droits et prestations et a toutes les possibility d'appui dans l'acces 
a la formation, a bemploi et a l'orientation vers des etablissements 
et services ». 

Dans tous les cas, un dossier MDPH est monte par l'assistante 
sociale, avec l'accord du patient, afin d'obtenir, notamment, la 
carte d'invalidite. La MDPH attribue egalement ballocation aux 
adultes handicapes (si la personne ne peut pas reprendre une acti- 
vity professionnelle et qu'elle ne peut pas pretendre a une pension 
d'invalidite de la securite sociale), la PCH (qui comprend l'aide 
materielle et baide humaine entre autres) et donne les accords 
pour placement en etablissement. 

Reinsertion professionnelle 

II existe tout un reseau de services de reinsertion profession- 
nelle, dont deux seront cites ici. 

• Communication, environnement, tremplin pour bemploi 
(COMETE) correspond a une demarche precoce d'insertion 
socioprofessionnelle (DPI). Le reseau COMETE France est une 
association creee pour promouvoir et faciliter l'integration 
sociale et professionnelle des personnes en situation de han- 
dicap, des leur hospitalisation, en etablissements de medecine 
physique et de readaptation ; 28 etablissements adherent a 


ce reseau. Cette demarche permet de les maintenir dans une 
dynamique d'insertion sociale et professionnelle. Le but est de 
construire avec la participation volontaire et active de la per- 
sonne en situation de handicap un pro jet professionnel qui 
pourra se concretiser des la sortie de betablissement ; 

• L'Association de gestion du fonds pour binsertion profession- 
nelle des personnes handicapees (AGEFIPH) a une mission de 
service public qui apporte services, aides financieres ainsi que 
l'appui d'un reseau de professionnels specialises. Elle participe 
au financement des actions de formation, des amenagements 
de l'entreprise ou aux frais lies a bactivite professionnelle de la 
personne handicapee. L' AGEFIPH participe au financement des 
equipes de COMETE France. 

Conduite automobile 

Apres une affection neurologique, toute personne est tenue de 
passer par la Commission du permis de conduire a la prefecture 
de son departement. Cette commission determine si oui ou non 
la personne handicapee peut a nouveau conduire. Si le paraple- 
gique est deja en possession d'un permis de conduire, il n'a plus 
qu'a prendre quelques lemons precedees par une evaluation de la 
conduite avec un vehicule adapte. II doit repasser le permis adapte 
et choisir un type d'adaptation pour son vehicule s'il en possede 
deja un. 

■ Perspectives d'avenir 148 51 521 

Plusieurs pistes sont a l'etude pour essayer de favoriser la rege- 
neration medullaire. Rapidement apres la lesion se forme une 
cicatrice empechant les possibilites de repousse axonale. II est 
done theoriquement souhaitable de limiter la formation de cette 
cicatrice et de stimuler et guider la repousse nerveuse. A l'extreme, 
un « pontage » total de la lesion a ete realise chez quelques patients 
paraplegiques au moyen d'un greffon de nerf peripherique per- 
mettant chez certains d'entre eux une possibility de contraction 
d'un adducteur ou d'un quadriceps mais sans modification des 
possibilites fonctionnelles. 

Plusieurs etudes ont ete realisees dans le but de stimuler la 
repousse axonale. II s'agit d'inhiber les proteines inhibitrices au 
moyen d'anticorps, tels les anti-Nogo. Si les resultats sont encou- 
rageants chez le rat, montrant une amelioration des possibilites de 
deambulation et une repousse axonale histologique, les resultats 
ne sont pas encore transposables a l'homme. 

Les cellules gliales olfactives sont des cellules souches capables 
de se differencier en cellules neurales mais aussi en autres types de 
cellules (hepatocytes, cellules cardiaques). La repousse neuronale 
a ete constatee chez le rat par plusieurs equipes. Chez l'homme, 
plusieurs essais ont montre que cette greffe etait bien toleree et ont 
note des possibilites d'amelioration de la respiration, de la fonc- 
tion vesicosphincterienne et des possibilites motrices. Cependant 
d'autres etudes mettent en doute ^intervention propre des cellules 
engainantes olfactives. 

Le NeuroGel™ est un hydrogel implante au niveau lesionnel 
dont le role est de guider la repousse nerveuse au travers de la 
cicatrice. Des etudes ont ete realisees chez le chat et le rat spinalise, 
montrant une possibility de colonisation de ce gel par les cellules 
nerveuses, mais il n'y a pas actuellement de publications chez 
l'homme. 


■ Conclusion 

La reeducation d'un patient paraplegique incomplet s'appuie 
sur un programme personnalise dependant des deficiences speci- 
fiques du patient : importance de la spasticite, des deficits moteurs 
et des troubles de la sensibilite en sous-lesionnel. Retrouver une 
marche fonctionnelle, performante, securitaire est le principal 
objectif de cette prise en charge qui est riche, variee mais longue. 
Le patient cherchera a s'approcher le plus possible de ses capa- 
cites anterieures et il n'est pas possible de prevoir les limites de 
la recuperation neurologique. Il est ainsi souvent necessaire de 
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poursuivre la reeducation a la sortie de l'institution en ambula- 
toire ou en liberal et de fournir des fiches d'autoreeducation per- 
sonnalisees a chaque patient afin d'entretenir et/ou d'ameliorer 
les habilites acquises [53] . 


Declaration d’interets : les auteurs declarent ne pas avoir de liens d’interets en 

relation avec cet article. 
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